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E D I T O R I A L  

I N  MEMORIAM: MARK RAVITCH 

El fallecimiento del Dr. Mark Ravitch el día 8 de n a n o  de este año, ha 
signzjicado una gran pérdida para la cimgía pediátnca (CP) mundid, quenendo 
desde aqui realiar un sincero homenaje de afecto y admiración por su vida y 
por La influencia que ésta ha tenido en el desarrollo de la cimgia pediátrica 
americana y desde ella, por su in$uencia en la educación y progreso de la fa- 
milia de los cimjanos pedátncos de todo el mundo, entre los que queremos 
incluirnos. 

Su vida intensamente vivida d servicio de la infancia y con un amplio 
espectro de actividades, se hace díficl de resumir en un breve espacio de tiem- 
po, pero si queremos realizar un respetuoso recuerdo de su vida, es más impor- 
tante, desde m i  punto de vista, el centrar nuestra atención, no sobre todos los 
numerosos puestos que élpudo ocupar como miembro de vanis sociedaa'es in- 
te7naciond.e~ o de órganos universitarios o como receptor de varias condecora- 
ciones del gobierno americano o de honores concedidos por organizaciones 
extranjeras, sino más bien, debemos de centrarnos en conocer y revUar las con- 
tribuciones más importantes que en su vida rea& al desarrollo de nuestra es- 
pecialidad y que han servido y seguirán simiendo como ejemplo de entusias- 
mo, para h cons~cción de nuestra joven especiala3zd y para que Las nuevas 
generaciones continúen este ejemplo de servicio y de trabajo a nuestra comuni- 
dad 

ius contribuciones que Ravitch efectuó, pueden dividirse en tres gmpos: 
Las contn3jiliones sociopo/ftim, que fjreron aquel& que influyeron en el 
desarrollo organizativo o potitico de la cimgía pediátrica umericana. Lar contri- 
buciones académicas que serían aquellas que influyeron en el desarrollo de la 
enseñanza de la c p  en EE.UU. y posteriormente en el resto del mundo, y fi- 
nalmente las contribuciones científ;cas que aun siendo muy numerosas, desta- 
caremos algunas por la nozahLe inf luenk que han tenido en r'a te~afiéutica de 
algunos de los más frecuentes problemas en cirugía pediátnca. 

Contribuciones sociopolíticas 

Marh Ravitch, estudió Mediciva en La Universidad de Johns Hophins en 
Baltimore, Maryland: posterionnente contlizuó s w  estu& de cirugía general 
en esa misma Universidad, incol;borándose al departamento de cimgía del Hos- 
pital Univemtario Johns Hopkins que dingia el Dr. AKred Blalock en 1941, y 
efectuando allí su programa de Residencia hasta ser jefe de Residentes en los 



años 194s al 46 bajo su dirección y continuando posteriormente su trabajo 
en la misma Universiáad 

Su interés por la cimgia de la infancia comienza a finales de los años 40 
y principios de los 50 interesándose por la patología malformativa del cora- 
zón en cuyo tratamiento, su jefe el Dr. BlalocR había sido uno de los pione- 
ros, tanto clCnica como experimentalmente, ayudado por el joven cimjano 
Ravitch. 

Por entonces, la primera estmctura organizativa de la CP Americana aca- 
baba de nacer, hace ahora 41 años, fundándose el 21 de noviembre de 1948 
la Sección Qui?úrgica de la Academia Amencana de Peaáatría (AAP), en 
Atlantic City y que reunió a los pocos cinqianos generales que entonces sen- 
tían especial predilección por la cimgia de la infancia, inclnyéndose en aque- 
/'la reunión nombres tan relevantes como los de William Ladd Roberto 
Gross, Everet Koop, Willis Pott, Herbert Coe, J .  Mustard, Oswal Swenson y 
Keneth We'ch. Desde entonces una larga h t a  de presidentes han dirigido 
sus destinos hasta la actualidad Mar4 Ravitch se incorporó inmediatamente a 
ella tras su fundación, llegando a ser presidente de la misma en 1967. 

Durante su presidencia fue decisiva su aportación al proyecto de crear 
una sociedad paraléla a ésta, pero separada de la AAP, culminando este es- 
fueno 2 años después con la creación de la Asociación Americana de Cimgia 
Pediátrica (APSA) el 23 de mayo de 1960 en Chicago, ayudado por los Drs. 
Tbomas Boles y Lucian Leape, que serían in idmen te  el presidente y secre- 
tuno provisional de esta nueva organización, patrocinada por Ravitcb como 
miembro de la Sección Quirúrgica de la AAP y consolidúndose dicha sociedad 
con d l .ar presidente oficial del APSA que juera R. Gross y contando en 
aquel momento con 100 socios fundadores. 

Pem M. Ravitch no sólo contn2uyó decisivamente al desarrollo de estas 
dos organizaciones, sino que desde su presidencia fue él' quien inició el' pro- 
ceso para que la CP fuera considerada como una superespecialidad autónoma 
de la Cirugia Generalpor el Colegio Amencano de Cinjunos y por la Comi- 
sión Nacional de la Especialidad de Cimgia General Americana (Amencan 
Board of Surgeryj. Estos esfuenos se iniciaron por Ravitch junto a Hany 
Bbhop, Snyder y Robert Izant en 1967 como miembros de la AAP y conti- 
nuamn con innumerables negativas por parte de ambos organismos hasta 
1971, año en el que, con el crecimiento del número de Cimjanos Pediátricos 
en elpais y con el desarrollo del APSA y el apoyo de la Sociedad Canadiense 
de CP fundada en 1967 por Beardmore, Ferguson, Sbandling, Gordon Came- 
ron y Stanley Mercer, fue posiue que Mar& Ravitch y Harvey Beardmore 
consiguieran de la Comisión Nacional de Cimgia, un certzj%ado o titulación 
de la Especialidad en CP en 1972, siendo presidente de &a Comisión, Da- 
vid Subiston, Cinjano General y buen conocedor de los representantes de la 
CP Americana, que supo prever el advenimiento de una nueva e importante 
especialidud médica en la Sociedzd Americana. En este mismo año de 1972, 
Ravitch propone 11 programas de docencia en CP, en EE.UU. y 4 en Cana- 
dá, que se apmeban y potencian en 1973 por dcha Comisión, iniciándose 
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así los primeros programas de Residencia de la Especialtdad, aumentando pro- 
gresivamente estos programas, basta h 19 existentes en la actualidadpara to- 
do EE.UU. y Cana&. 

Contribuciones al desarrollo académico y docente de la Cirugía Pediátrica: 

Respecto a las contribuciones al desamllo académico y docente de la CP, en 
1958 los Dres. Owen, Wangenstein y Alton Ocbsner, editores de la revista 
americana Surgery, y órgano ofical de la Sociedad Amencana de Cirujanos 
Universitarios, deciden crear una sección de CP cuyo editor jefe sería M. Ra- 
v i d  desde I9S8 basta 1971, contribuyendo de este modo, a la d'jksión de los 
nuevos conocimientos de la Cirugia de la infancia, que en aquellos años se es- 
taban iniciando. 

En 1919, Ravitcb decide iniciar una serie de publicaciones monogrúficas so- 
bre CP, con la ayuda de la Editoid Charles Tbomas, escn3iendo él mismo un 
volumen sobre invaginación intestinal e invitando a colegas extranjeros como 
Durbam Smitb y Peter Jones de Australia, a continuar editando estas mono- 
grafFa. 

En 196s por motivos económicos, Ravitcb decide cambiar de editonizl, y 
asociándose a la Year Book Medical Publisbers, editan una nueva sene de mo- 
nografas que denominaron nSurgical Conditions in Infancy and Cbiláboodu, 
destacúndose especialmente 3 trabajos ya clúsicos pero fundumentales para 
nuestra especialidad, y que fueron Malfmaciones Ano-rectales por Douglas 
Stepbens y Durbam Smith, Enfemedad de Hirscbsprung por Tbeodor Ebren- 
preis y Deformidades de la pared costd, escnto por el mismo Ravitcb. 

Hasta los años 60 eran muy pocos los trabajos cienAficos de CP que conse- 
guíun publicarse en revistas quirúrgicas o pediátricas, como American J. of Sur- 
gely, Clinicd Pediatric o Pediatrics y fue entonces, a comienzos de los años 60, 
cuando M. Ravitcb, trarladudo ya como Jefe de la CP del HospLial Universitario 
de Pittsburg, Pennsilvania; Stepbens Gans, CP del Hospital Infantil Judío de 
los Angeles y Samuel Scbuster, CP del Hospital Infantil de Boston y profesor 
de la Universidad de Ha~ard,  quienes decidieron crear una revista exclusiva- 
mente dedicada a la &yusión de la CP, y fue con la ayuda del Dr. Henry 
Stratton y su editond Grune-Straton de Nueva York, con la que se inició la 
edición delJournal of P.S., conocido por todos, inicialmente como órgano de 
átfisión de la Sección quirúrgica de la MP, en 1964 y siendo su primer e&or 
jefe, Everet Koop, Jefe de la CP del Hospital Infantil de Filadelfia, quien de- 
sempeñó su cargo jmto  a Ravitcb y Gans, durante l l años. 

Los ejemplos editoriales de libros de texto en CP se inician en 1941 con la 
edición del libro Abdominal surgery of infancy and childhood, por William 
Ladd y R. Gross y en I9S2 con el kbro titulado Surgery of infancy and 
childhood, escn2o por R. Gross; sin embargo, un kbro de texto que abarcara 
todus las áreas de la CP, no re produce basta la iniciativa en 1965 de Kenetb 
Welcb del Hospital Infantil de Boston y M. Ravitcb, de producir un enome 
proyecto que culminaría con la p h e r a  edición del libm que todos conocemos 
editado por la Editorial Year Book Medical Pubhsber, con la ayuda de 3 edito- 



res mús, Benson, Mustardy Snyder y con la colaboración de nás de SO autores 
de todo el mundo. Dicho libro ha sido revisado y ampliado en 4 ediciones 
d s ,  siendo la última la de 1986, cuyos editores han sido Randobb, Welch, 
M. Rowe, J. O'Neill y Ravitcb, y en la que han participado mis de 100 auto- 
res de todo el mundo. 

Contribuciones cientC~cas 

Han sido muy numerosas las contn3uciones cientifias realizadas, tanto en 
revistas pediútncas como de Cirugía, y en especial en La Revista Amencana de 
CP, en la que como ya se ha dicho, tomó parte esencial en su nacimiento. 

Entre los trabajos cient$%os de mayor cahdzd y trascendencia para la histo- 
ria de la CP, destacaremos sólo algunos como el de la Reducción de la Invagi- 
nación Intestinal mediante enema de Bano, estudio clínico y experimental, 
que fue uno de sus primeros trabajos editado en Annah of Surgery en 1948 y 
que publicaba la experiencia de 10 años en el tratamiento de esta enfemedad 
en el John Hopkks desde 1939. 

M. Ravitcb fue también pionero en el tratamiento del pectum excavatum, 
publicado en Annals of Surgery en 1941 y revisado en Snrgery en 19S1, efec- 
tuando así mismo, una de las p&zeras desc7ipciones técnicas de la anastomosis 
ileo-anal, con preservación del esfinter anal para el tratamiento de la colitis ul- 
cerosa en la Revista Amencana de Cinrgía, Ginecología y Obstetricia, pnblica- 
da en 1947, siendo también un pionero en efectuar la dirección de la mucosa 
rectal basta el esfinter, preservando la pared seromnscular del recto, para re&- 
zar una anastomosis ileoanal, publicación que se realizó en 19S1 en la Revista 
Amencana de Cirugía, Ginecología y Obstetricia, y que servi& como pilar 
fundamental para que, años mús tarde, el Dr. Franco Soave de Milán, publica- 
ra su técnica para el tratamiento de la Enfemedad de Hirscbsprung en la revis- 
ta Surgery del año 1964. 

También realizó un  abajo fundamental sobre la técnica quirúrgica de los 
hemolinfangiomas, publicada en Annals of Surgery en 19S1, así como una cla- 
stj5cación y tratamiento sistematizado de las duphidades del aparato digestivo 
y genitounnario, pubhcada también en Annah of Surgery en 19S3. 

Ravitch fue también uno de Los primeros +anos que emplearon los mo- 
dernos sUtemas de anastomosU intestinales mecánicas, publicando un trabajo 
sobre su uso en la infancia, en fecha tan temprana como 1966, en los Archives 
of Surgery. Desde entonces, un gran número de publicaciones han sido realiza- 
das por elgrupo de CP de Pittsburg, que bajo sn dirección, desarrolluron inves- 
tigaciones en los temas m h  vanguardulas de la CP, como son la atresia de esó- 
fago, la hernia dzafiagmática y la laparosqnisis y que ban contribuido de ma- 
nera fundamental al conocimiento actual que hoy &a tenemos sobre estos y 
rnnchos otros conceptos. 

En el futuro, las nuevas generaciones deberemos recordar a Marh Ravitch 
por su esfueno en llevar a cabo la construcción de nuestra especialidad: desde 
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SUS orígenes, así como por su desarrollo cientifco y docente, que ha permitido 
su rápido progreso en las úln'mas décadas. 

A los jóvenes ci?ujanos nos queda el reto de continuar la herencia que reci- 
bimos de nuestro pasado, y potenciarla pese a las d~cultades que puedan apa- 
recer, Ravitch es y será un ejemplo de la tenacidad en el esfueno por conseguir 
un mejor servicio a lu infancia y un mayor nivel cientijco en nuestra capacidad 
asistencial, en el futuro inmediato. 

DR. FERNANDO RIVILLA 
Departamento de Cirngía Peaiátn'ca 
Hospital Infantil ocovadongau 
Celestino Villamil, s.n. 33006 OVIEDO 
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REVISIONES 

Exploración básica en Nefrología Pediátrica* 

RESUMEN: Se describe la sistemática a seguir en la evaluación del niño con patología 
nefrológica. Tras una rigurosa recogida de los datos semiológicos a través de la historia 
clínica y de una correcta exploración física. se comentan los hallazgos analíticos y su in- 
terpretación, útiles para establecer el diagnóstico. PALABRAS CLAVE: SEMIOLOGiA NEFROLO- 

GICA F ~ C I O N  RENAL. FIJNCION TUBULAR. HEMATURIA. F'ROTEINURIA. 

BASIC EXPLORATION IN PEDIATRIC NEPHROLOGY. (SUMMARY): The sistematic 
procedure which should be fallowed in the evaluation of children with nephrological 
pathology is described. A carefully clinical history and an accurate physical exploration 
must precede any further investigatian. The analitical results and their interpretation, 
useful to establish the diagnosis, are commented on. KEY WORDS: RENAL PUNCTION. TU- 
BULAR EUNCTION. HEMATURIA. F'ROTEINURIA. 

Teniendo en cuenta la escasa expresivi- 
dad clínica de las enfermedades renales, 
una valoración correcta del paciente nefro- 
lógico debe iniciarse elaborando una por- 
menorizada historia clínica que nos permi- 
ta obtener detalles de interés del enfermo 
en estudio. 

Antecedentes familiares. La presencia 
de enfermedades renales en alguna de las 
ramas familiares debe hacernos evocar los 
diferentes patrones de herencia representa- 
dos en la patología renal: autosómico rece- 
sivo (poliquistosis renal infantil), autosó- 
mico dominante (poliquistosis renal tipo 
adulto), recesivo ligado al cromosoma X 
(diabetes insípida nefrogénica), poligénica 
(reflujo vésico-ureteral familiar). 

Caractetísticas persona/es. Una valora- 
ción objetiva pondrá de relieve si la afec- 
tación renal constituye la única manifesta- 
ción clínica, si forma parte de una enfer- 
medad sistémica (LED, ARJ, vasculitis en 
general), o se asocia con otras malforma- 
ciones: sordera-síndrome de Alport, retini- 
tis pigmentosa-nefronoptisis, osteodistrofia 
renal-IRC. Por último, la constatación de 
que el enfermo pertenece a algún colecti- 
vo específico (infección por VIH o enfermo 
de SIDA, diabetes, etc.) así como el haber 
estado recibiendo algún tipo de droga. de- 
be orientarnos hacia un determinado tipo 
de nefropatía. 

Una buena recogida de la sintomatolo- 
gía permite, por otra parte. un enfoque 
más preciso del paciente. Así, el dolor 
lumbar, de tipo cólico, con irradiación 

Sec~ión de N h i o g í a  Pediótnia. Hmpitd Nuestra Senore de Covadonga. Oviedo. 
Teme imp&rtido en e/  Curro Avdncer en Nefiología Pedr*tn>~. Ouiedo 5-7 junio de 1989 
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hacia zona genital es característico de litia- 
sis renal. La fiebre, cuando se acompaña 
de afectación del estado general y dolor 
abdominal difuso es muy sugerente de in- 
fección urinaria parenquimatosa, mientras 
que la presencia de disuria, polaquiuria o 
urgencia miccional sin apenas afectación 
del estado general es característico de iu 
de vías bajas. La presencia de hematuria 
obliga a su cofirmación y posterior locali- 
zación (renal o de vías urinarias). 

Examen j?sico: Permite conocer, entre 
otras cosas, el estado general del enfermo, 
la presencia de edemas, palidez (síndrome 
hemolítico-urémico. IRC), lesiones purpú- 
ricas en miembros inferiores (síndrome de 
Schonlein Henoch) o dermopatía facial en 
alas de mariposa (LED). Por otra parte, la 
determinación del peso y talla y su com- 
paración con las correspondientes tablas de 
percentiles de su misma edad y sexo, per- 
mite conocer los déficits de crecimiento 
que se observan en situación de IRC, con 
mayor frecuencia cuando el fracaso renal 
se ha establecido en etapas tempranas de 
la vida. 

Tensión artenal: La medida de tensión 

diastólica al IV ruido de Korotkoff, obteni- 
dos ambos mediante estetoscopio colocado 
en fosa antecubital del brazo izquierdo, 
tras 5 minutos de reposo. Deben emplear- 
se manguitos apropiados, que cubran los 
213 de la longitud del brazo y toda la cir- 
cunferencia del mismo (tamaños de 9 x 

19 y 12 x 22 cm.) y preferiblemente es- 
figmomanómetros de mercurio. 

Es conveniente comparar los resultados 
con las tablas de valores normales de TA 
para cada sexo de acuerdo con la edad, ta- 
lla, peso y superficie corporal. En nuestra 
región hemos llevado a cabo un amplio 
esnidio epidemiológico para determinar 
los valores de TA en escolares de 5 a 13 
años de edad, distribuidas en curvas de 
percentiles (2). 

Los Emites de TA a partir de los cuales 
puede considerarse HTA en edad pediátrica 
no están bien definidos, si bien se acepta 
que cualquier niño que presente valores 
superiores al P.97 para la edad, talla y pe- 
so de su misma área geográfica, constatada 
en varias determinaciones con intervalo de 
1 a 4 semanas debe ser sometido a estu- 
dios más completos. 

atenal (TA) debe constituir una práctica 
habitual en la exploración del enfermo ne. Alteraciones en el' vohmen de la on- 

frológico, *unque su determinación es ha. na: Es necesario conocer y objetiva, si es 
posible, la presencia de anuria (falta total bitual en el adulto. no ha sido asumida . 

de forma general por el pediatra, posible. de producción de orina), ( ~ 0 1 ~ -  

mente debido, entre otras mzones, a la di. me" inferior a 1 mllkglhora en el recién 

ficultad técnica, carencia de valores de re- l2 m11m21h0ra en el niño Y 400 

ferencja para esta época de la vida y la m1124 horas1 1.73 m2 en el adolescente) o 

de que la hjperten. poliuna (emisión del doble o triple de lo 

sjón (HTA) no es un problema de la jnfan. que se entiende como diuresis normal: 
i i .  50 % del requerimiento de fluidos de 

mantenimiento, que se estiman en 1.500 
Recientemente se han publicado las mllmZldía). 

normas que, de acuerdo con expertos in- 
ternacionales, se recomiendan para obte- 
ner una adecuada medida de TA durante EVALUACI~N BIOLOGICA (3) 
la infancia (1). Se aconseja considerar co- 
mo TA sistólica la aparición del primer mi- Caracterúticas de la nuestra: La pri- 
do de Korotkoff correspondiendo la TA mera orina de la mañana, más concentra- 
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da como consecuencia del ayuno noctur- pH: En condiciones basales la excre- 
no. ofrece la ventaja, por otra parte, de ción de hidrogeniones libres, eliminados 
ser ácida, debido a la hipoventilación in- por la orina confieren a ésta un pH entre 
ducida por el sueño. 4.5-8, si bien en niños sometidos a dieta 

normal el pH suele mantenerse alrededor 
Evanen sistemático de orina. Tenien- de 6, La acidez puede ser mayor en pre- 

do en cuenta la facilidad con que se obtie- sencia de proteinuria importante, 
ne la muestra, la observación de la orina que la dieta vegetariana da lugar a 
se ha considerado desde siempre un alcalinas, 
buen indicador del estado de salud. El 
análisis macroscópico de la orina incluye 
tanto la observación del color y aspecto de 
la muestra, como el estudio de la misma 
mediante tiras reactivas (4). 

El examen visual o directo permite de- 
tectar alteraciones llamativas, como son la 
presencia de sangre, coágulos, turbidez, 
posos, etc. Pero lo más orientativo es de- 
tenerse en la apreciación del color de la 
orina, que puede adoptar las siguientes 
tonalidades: 

AnariILo-ambar. Es el color normal 
que adquiere por su contenido en urocro- 
mo, pigmento habitual de la orina. 

Rojo. Descartado la administración de 
ciertos fármacos (adriamicina, fenazopiri- 
dina, fenoftaleína, etc.) indica presencia 
de hematíes, hemoglobina, porfuinas o 
uratos. 

La medición se realiza directamente con 
tiras de papel de niuazina, útil para pH 
entre 4,5-8 o, con mayor precisión, me- 
diante pH-meuo con electrodos de vidrio. 

Densidad: Indica la cantidad total de 
solutos en la orina. Se estima que ei 70- 
90 % de la densidad se debe a la presen- 
cia de urea, creatinina, ciomros. sulfatos, 
fosfatos y bicarbonatos. Del 10-30 % res- 
tante son responsables otros compuestos 
oreánicos. Los valores normales (determi- 
nadas mediante el hidrómetro o urinóme- 
tro) oscilan enue 1015-1025, si bien una 
orina concentrada puede llegar a 1030. En 
ausencia de proteinuria y glucosuria la co- 
rrelación entre dcnsidad y osmolaridad 
urinarias es muy satisfactoria para su em- 
pleo en clínica. 

Presencia de nitntor: En condiciones 
normales la orina no contiene nitritos, ya 

AmariLLo-pardo: Habitual en presencia que los ingeridos por la dieta, tras sufrir 
de bilirmbina, carotenos, vitaminas del una oxidación en el organismo, se elirni. 
omplejo B Y ciertos medicamentos (niuo- nan por la orina en forma de nitratos. La 
íurantoína). r>rop&dad de las bacterias Gram negativas 

Marón oscura. Sugerente de presencia 
de sangre vieja, hemosiderina, mioglobi- 
na, ácido homogentísico (alcaptonuria) o 
melanina. 

Naranja. Orienta sobre la presencia de 
uratos, rifampicina, warfarina, fenazopiri- 
dina. 

*erde azulado. Adquirido por conte- 
ner azul de metileno, biliverdina, adria- 
micina o infección urinaria por pseudomo- 
nas . 

- A 

de reducir los nitratos urinarios a nitritos, 
puede aplicarse en clínica mediante el em- 
pleo de tiras reactivas impregnadas en una 
solución ácida de ácido sulfanílico y alfa- 
naftilamina. En presencia de nitritos las ti- 
m reactivas viran hacia el rosa en una ga- 
ma de intensidades relacionada con la im- 
portancia de la bacteriuria. En nuestra ex- 
periencia la pmeba de los nitritos, como 
test de despistaje de bacteriuria a la cabe- 
cera del enfermo, presenta una sensibili- 
dad del 78 % (5). 
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Proteinunb: La excreción por el riñón 
de pequeñas cantidades de proteínas que 
varían, según la edad de los niños, entre 
30-100 mgI24, se considera un hecho fi- 
siológico. A pesar de ello. habitualmente 
no es posible detectar su presencia, la pro- 
teinuria, como expresión de lesión renal, 
puede objetivarse bajo tres modalidades: 

Cualitativamente mediante tiras reacti- 
vas (6). Se fundamenta esta prueba en el 
conocido «error proteínico de los indicado- 
res de pHu, es decir, en el hecho de que 
algunos indicadores de pH cambian su co- 
lor en presencia de proteínas, pasando del 
color amarillo (orina normal) al verde en 
una amplia gama de intensidades en de- 
pendencia con la importancia de la protei- 
nuria. Especial atención hay que prestar a 
la presencia de «falsos positivosa en pre- 
sencia de orina alcalina, muy concentrada 
o hematúrica. La valoración de los resulta- 
dos se ofrece en cruces cuyos rangos, ex- 
presados en mgldl, son los siguientes: 

En casos muy seleccionados (pacientes 
diabéticos) puede estar indicada la detec- 
ción de pequeñas cantidades de proteínas 
en la orina, lo que se ha dado en llamar 
amicroproteinuriau (7). En el momento ac- 
tual se dispone de tabletas reactivas que 
permiten cuantificarla «a la cabecera del 
enfermo>, basándose en el mismo princi- 
pio de los errores en la detección de pro- 
teínas por los indicadores. A pH constan- 
te, ciertos indicadores tienen un color en 
presencia de proteínas y otro color en 

Semicuantitativamente: mediante el 
empleo del cociente albúminalcreatinina 
en una muestra aislada (9 ) ,  que permite 
hablar de proteinuria patológica en pre- 
sencia de valores > 0,2. Este método, co- 
nocida la dificultad para la recogida de 
orina en largos períodos de tiempo, ha de- 
mostrado su utilidad diagnostica en Ne- 
frología Pediátrica. 

Cuantitativamente, mediante la recogi- 
da de orina en una unidad de tiempo y su 
expresión en mglm2lhora. Es el método 
más exacto que nos permite concretar la 
existencia de protez+zuna fisiológica (< 4 
m g l m 2 l h o r a ) ,  patoLógica (4-40 
mglm2lhora) o nde rango nefótticou (> 
40 mplm21hora). 

El estudio de la proteinuria en niños 
se completa conociendo la «selectividad» 
de la misma, es decir, el tipo de proteína 
que se pierde por la orina y que varía se- 
gún el tipo de glomerulopatía. Una pro- 
teinuria es selectiva cuando se pierde pre- 
ferentemente albúmina o proteínas de ba- 
jo peso molecular, mientras que se trata 
de una proteinuria no selectiva cuando la 
fuga afecta también a proteínas de eleva- 
do peso molecular o globulinas. Aunque 
puede realizarse inmunoelectroforesis de la 
orina, la determinación de la selectividad 
de una proteinuria se ha venido haciendo 
mediante un «índice> que no es más que 
un cociente enue aclaramientos de dos 
proteínas, una de PM alto ( I ~ G )  y otra de 
PM bajo (uansferrina). Valores < 0,l  son 
indicativos de proteinuria selectiva, mien- 
tras que los superiores a 0,3 son sugeren- 
tes de proteinuria no selectiva (10). 

ausencia de la misma. La reacción es posi- 
tiva cuando aparece una mancha verde- La utilidad del estudio del «índice de 

azulada en la superficie de la tableta (40- selectividadw en muestra aislada, que en 

80 microgramos Iml). nuestra experiencia muestra una correla- 
ción altamente sipificativa (p < 0,001) 

En nuestra experiencia, la microprotei- cuando se compara con la determinada en 
nuria en niños sanos es de 11,s + 10 orina de 24 horas, facilita extraordinaria- 
~ g l m i n / l , 7 3  m2 (rango 1,44-28,l) (8). mente su estudio (11). 
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Hematunh: La detección de hematíes 
en la orina se basa en la actividad de tipo 
peroxidasa de los eritrocitos y la hemoglo- 
bina (6). Cuando esta última está presente 
en la orina cataliza la oxidación de un in- 
dicador por el peróxido orgánico conteni- 
do en la tira reactiva. Los eritrocitos intac- 
tos sufren hemólisis sobre la tira y la he- 
moglobina liberada condiciona una man- 
cha coloreada. que se compara con una es- 
cala de intensidad de color. 

Pueden obtenerse lecturas nfalsas posi- 
tivas» en niñas prepúberes en situación de 
menstruación o cuando la orina se ha re- 
cogido en recipientes lavados con produc- 
tos muy oxidantes. Los nfalsos negativos* 
pueden aparecer en presencia de grandes 
cantidades de ácido ascórbico o cuando se 
emplea formo1 como conservante de la ori- 
na. 

Las tiras reactivas actualmente disponi- 
bles consiguen detectar microhemarurias 
superiores a 3 hematíeslcampo, con una 
sensibilidad del 97 %. 

La existencia de hematuria debe con- 
firmarse en todos los casos mediante el 
examen del sedimento en muestra recién 
emitida y previa centrifugación. Además 
de la presencia de hematíes (valor normal, 
menos de 3 por campo) el microscopio de 
contraste de fase permite estudiar la forma 
y el tamaño de los glóbulos rojos (12). La 
presencia de hematíes eumór'cos, es de- 
cir, de tamaño uniforme y similares a los 
eritrocitos normales circulantes, caracteriza 
la hematuria de vías urinarias. La constata- 
ción de hematíes dismórficos, de períme- 
tros irregulares y con pequeñas vesículas 
que hacen protusión en la membrana ce- 
lular, son propios de la hematuria de ori- 
gen glomerular (13). Estudios recientes 
mediante microscopio electrónico de ba- 
rrido, han demostrado los mismos hallaz- 
gos descritos con el microscopio de con- 
traste de fase. La posibilidad de conocer la 

morfología de la hematuria mediante una 
cámara de lectura automática de eritrocitos 
facilita enormemente este proceder diag- 
nóstico, convirtiéndolo en un examen de 
rutina (14). 

Leucocit2lna: El examen de la orina in- 
vestigando la presencia de leucocitos en 
un número significativo o piuria (más de 
lOIcampo), se ha simplificado enorme- 
mente al disponer actualmente de una 
prueba simple con tira reactiva, que con- 
siste en identificar varias esterasas conteni- 
das en los neutrófilos. que no existen en 
el suero, la orina o el tejido renal (15). 
Las esterasas leucocitarias catalizan la hi- 
drólisis del ácido inandoxilcarbónico;~ pro- 
duciendo indoxilo que, a su vez, reacciona 
con una sal de diazonio para producir el 
color~púrpura de la tira reactiva. La sensi- 
bilidad de la prueba varía entre 78-99 % , 
siempre que la lectura se realice entre 1-2 
minutos después de haber sumergido la ti- 
ra en la orina. La especificidad del test al- 
canza el 100 % cuando la lectura de la ti- 
ra se realiza pasados 5 minutos de su in- 
mersión (16). 

Sedimento: El estudio del sedimento 
se completa investigando la presencia de 
cilindros y cristales. 

Los cilindros se forman en el interior 
de la nefrona por precipitación de la mu- 
coproteína de Tamm-Horsfall en la luz de 
los túbulos contorneado dista1 y colector, 
dando lugar a un verdadero molde de los 
mismos. Su presencia en la orina indica 
siempre un origen glomerular. 

Es importante conocer las característi- 
cas de los cilindros observados. Así los ci- 
lindros hemúhcos son característicos de 
glomerulonefritis, los hialinos se observan 
en presencia de proteinuria importante, 
los leücociranor sugieren infección urina- 
ria, los epiteliales evocan necrosis tubular 
aguda, los granulosos representan una de- 
generación de los cilindros celulares o hia- 
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linos y su presencia, como ocurre con los 
cilindros cereos, se siempre sospechosa de 
afectación renal grave. 

La presencia de cristales no es un he- 
cho habimal en el estudio del sedimento 
de orina en los niños. Los más frecuente- 
mente observados son los de ácido úrico, 
oxalato cálcico y urato amorfo. 

Estimación de la función renaL: En la 
práctica la medida de la función renal glo- 
bal se identifica con la del filtrado glome- 
tular (FG). En la cuantificación del FG se 
emplean técnicas basadas en el concepto 
de aclaramiento. Se entiende como aclara- 
miento de una substancia el volumen de 
plasma que es caclarado, o adepurado» de 
esa substancia por el riñón en una unidad 
de tiempo, habitualmente un minuto. 

Para aquellas substancias que se elimi- 
nan exclusivamente por filtración glome- 
tular, su aclaramiento será idéntico al FG. 
Es el caso de la inulina cuyo aclaramiento 

na un buen conocimiento de la función 
renal del paciente (3). Conviene tener pre- 
sente que la creatinina sérica comienza a 
elevarse sólo cuando el FG se reduce apro- 
ximadamente al 50 %. Se ha propuesto 
por ello y con el fin de obtener una mejor 
correlación entre el descenso de la función 
renal y el comportamiento de la creatinina 
plasmática, expresar ésta en la unidad par- 
tida por la concentración de creatinina (in- 
versa de la creatinina) (17). 

El FG determinado mediante el aclara- 
miento de creatinina endógena (Ccr) pro- 
porciona mejor información que la simple 
determinación de creatinina plasmática. 
Conociendo la cantidad de creatinina ex- 
cretada por la orina y su concentración en 
sangre, así como el volumen de orina emi- 
tido en una unidad de tiempo (24 horas o 
períodos de tiempo más cortos), seremos 
capaces de expresar el volumen de plasma 
que ha sido aclarado de creatinina por mi- 
nuto, aplicando la fórmula: 

Ccr (ml/mio) = Ucr x VmIPcr 
En donde Ucr = Creatinina urinaria (mgldl). 

Pct = Creatinina plasmática (mg(d1). 
Vm = Volumen minuto (mllmt). 

se emplea casi con exclusividad en trabajos 
de investigación, por la dificultad que en- 
traña tener que inyectarla previamente por 
vía endovenosa. Clínicamente se prefiere 
el uso de substancias de producción endó- 
gena, como la creatinina y urea, de más 
fácil manejo. 

La concentración de creatinina plasmá- 
tica depende fundamentalmente de la 
edad y de la masa muscular. Por todo ello 
la concentración sérica de creatinina, cuan- 
do se determina seriadamente, proporcio- 

Conocida la relación entre la produc- 
ción de creatinina y la masa muscular, es 
imprescindible incluir en este cálculo el 
denominado &actor de correcciónu, que 
no es más que un cociente entre la super- 
ficie corporal del adulto (1.73 m2) y la del 
niño. De esta forma el Ccr se expresa en 
mllmin/1,732 de superficie corporal. 

Una alternativa muy útil cuando no es 
posible la recogida de la orjna en .m tiem- 
po determinado (situación frecuente cuan- 
do se trata de pacientes pediátricos), es la 
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determinación del Ccr a través del valor renograma isotópico con Tc 99m DTPA o 
de Pcr y la talla del niño, expresada en lodo 123 ofrece unos resultados muy fia- 
centímetros, aplicando la fórmula (18): bles (19, 20). 

Ccr (mllmin/1,73 m2) = K x talla 
(cm)lPcr (mg Idl) Er~ua'io de lufunción tubulur: Requie- 

Los valores de K son variables según la re habitualmente la puesta en práctica de 
edad del niño y se exponen en la tabla si- pmebas funcionales (21), que serán uata- 
guiente: das en tema aparte en este mismo Curso. 

TABLA 1. VALOR aKs PARA CALCULAR ACLARAMIENTO DE CREATININA 

Edad Valores de K 

Recién nacidos de bajo peso hasta 1 año de vida 
Recién nacidos a término hasta 1 año de vida 
Niñas de 2 a 12 años de vida 
Adolescentes de 13 a 21 años de vida 

En ocasiones (estudios pre y postopera- El estudio de la eliminación de subs- 
torios de ciertas uropatías) puede ser nece- tancias por la orina se expresa en índices 
sario conocer la función renal individuali- sernicuantitativos, por kilogramo de peso y 
zada. En estos casos la realización de un 2 4  horas (Tabla 11) o, más exactamente, 

TABLA 11. EXCRECCION URINARIA DE SUBSTANCIAS EN PEDIATRIA. VALORES NOR- 
MALES DE LAS MAS HABITUALES 

Subsranria Micción aislada Orina 24 horas 

Aminoácidos 
Amonio 
Acidez titulable 
Calciolcreatinina 
Calcio 
Fósforo 
RTP' 
Sodio 
Potasio 
Cloro 
Sodioipotasio 
EFNa" 
EFK 

1-5 mglkg 
1-3 mEqlkg 
1-2 mEqikg 

< 4 mgikg 
15-20 mglkg 
> 75 % 
Según aporte 
Según aporte 
Según aporte 

EFCl < 1 
Acida úrico 640 mgl1,73 m2 
Magnesio 2-3 mglkg 
Citrato 6-12 mglkg 

RTP: Reabsorción tubular dc fosfaros. 
" EF: Excrección fraccionada (96). Variable según siruación clínica. 
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mediante el cálculo de la excrección frac- V % :  Volumen urinario, considerando 
c ionada  (EF), que se halla ap l i cando  la fór- un aclaramiento de creat in ina  de 100 
mula: mllmin. Se hallará desarrollando la fór- 

mula: V %  = PcIUc x 100. En donde Pc 
EFs = Ps x VOhIUs. Donde 

' = creat in ina  p lasmát ica  y U c  = creatini-  
Ps: Concentrac ión plasmática de la na en orina. 

substancia a estudio. 
Up: Concentrac ión urinaria de la mis- 

ma substancia. 
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Exploración funcional en Nefrología Pediátrica' 

F. SANTOS, S. MALAGA, L. M. RODRIGUEZ, C. REY y G.  OFSJAS 

RESUMEN: Se describen los fundamentos, aplicaciones y metodología de las pruebas de 
exploración funcional más útiles en Nefrología Pediátrica. Se incluyen pruebas para la 
valoración de la función renal, metabolismo bidrosalino, metabolismo mineral y equili- 
brio ácido base. PALABRAS CLAVE: PRUEBAS FUNCIONALES RENALES. ~LTKAcION GLOMERU- 

LAR. METABOLISMO HIDROSAUNO. METABOUSMO MINERAL. EQUILIBRIO ACIOO BASE. 

WNCTIONAL EXPLORATION IN PEDIATRIC NEPHROLOGY. (SUMMARY): The ba- 
sis, aplications and metbodology of the most useful functional tests in pediatric nephro- 
logy are described. Renal function, bidrosaline metabolism, mineral metabolism and 
acid-base balance are included. KEY WORDS: FUNcnoNAL RENAL TESTS. GLOMERULAR FIL- 

TKATION, HIDROSALINE MBTABOUSM. MINERAL METABOUSM. ACID-BASE BALANCE. 

Pretende estudiar aspectos concretos 
del funcionalismo renal en situaciones, es- 
pontáneas o inducidas, de stress en las 
que algunos componentes de aquél están 
selectivamente estimulados. Se intenta así 
poner de manifiesto trastornos de la nefro- 
na no ostensibles o difíciles de identificar 
en condiciones basales. 

Analizaremos de forma resumida los 
tests de exploración funcional que utiliza- 
mos más frecuentemente en la valoración 
de niños con enfermedad renal. Seguire- 
mos una sistemática de ex~osición aue en 

4.  En qué situaciones clínicas está in- 
dicada su aplicación. 

Sobrecarga prozeica (1,  2) 

1. Estudia la reserva funcional renal. 
Es decir, la capacidad que tiene el rifión 
de aumentar su filtración glomemlar. La 
diferencia entre la filtración glomemlar 
máxima y la basa1 se denomina reserva 
funcional. 

el estudio de cada prueba intente respon- 
2.  Consiste en inducir una situación 

der a los siguientes interrogantes: 
de hioerfiltración elomemlar mediante la 

0 

1. Qué explora. administración de una sobrecarga de pro- 
2.  En qué consiste y cuál es su fun- teínas. El aumento en la filuación glome- 

damento teórico. rular parece estar mediado por un incre- 
3 .  Cómo se realiza en nuestro medio. mento del flujo plasmático renal. 

Sección de NejblogÍo Pediátricn. Horpital Ngeitro Senora de Covadonga. Facuitod de Medcinu. Oviedo. 
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3. Se lleva a cabo mediante la admi- 
nistración oral de 80 g. de proteínas/m2 
de superficie corporal sin rebasar una dosis 
máxima de 80 g. Las proteínas pueden ser 
de origen cárnico o ser suministradas como 
un preparado farmacológico que por razo- 
nes de operatividad y mejor estandariza- 
ción es el método empleado en nuestra 
Unidad. Se calcula la reserva funcional 
mediante diferencia de la filtración glome- 
rular máxima postestímulo y la filtración 
basal previa a la administración de las pro- 
teínas. 

4. Estaría indicado en aquellas situa- 
ciones en las que nos interesa saber si la 
filtración glomerular basal del individuo 
se consigue a expensas de una hiperfiltra- 
ción por nefrona funcional. Así pues, su 
aplicación en pacientes con riñón único, 
nefropatía diabética y disminución de la 
masa renal puede ser útil como índice 
pronóstico ya que la hiperfiltración mante- 
nida entraña un riesgo de esclerosis glo- 
merular progresiva. 

Sobrecarga hzposalina (3, 4) 

1. Valora la reabsorción de clom, so- 
dio y potasio en los distintos segmentos 
del túbulo en condiciones de máxima di- 
lución urinaria, es decir, cuando la pro- 
ducción de hormona antidiurética está 
completamente inhibida. 

2. Consiste en provocar de forma 
aguda una sobrecarga de volumen hipoos- 
molar y analizar el manejo tubular de los 
electrolitos mediante cálculos de aclm- 
miento fraccional. 

3. Se practica administrando por vía 
oral una sobrecarga hídrica de 20 mllkg al 
inicio de la prueba y manteniendo a con- 
tinuación una infusión intravenosa cons- 

tante de 2000 m1/1,73 m2 de un suero 
salino al 0.45 % durante un período de 2 
horas de forma que se alcancen osmolali- 
dades urinarias inferiores a 70-100 
mOsm1 kg. 

4. Encuentra su máxima utilidad clí- 
nica en el diagnóstico del síndrome de 
Bartter que se caracteriza por una fuga 
primaria de cloro a nivel del asa de Henle. 

Hidropenia + vasopresina (5-7) 

1. Evalúa la capacidad de comentra- 
ción urinaria diferenciando, en ceo de 
existir un déficit de concentración;'si éste 
es debido a una insuficiente producción 
de hormona antidiurética o a una resis- 
tencia del túbulo a su acción. 

2.  Se basa en valorar la concentra- 
ción urinaria obtenida como respuesta a 
niveles plasmáticos elevados de hormona 
antidiurética bien de origen endógeno o 
exógeno. 

3. Se realiza midiendo la osmolali- 
dad urinaria máxima alcanzada tras un 
período mínimo de 12 horas de restric- 
ción hídrica y, a continuación, tras la ad- 
ministración de derivados de la hormona, 
generalmente 10-20 ~g de l-desamino-8- 
D-arginina vasopresina (DDAVP) por vía 
intranasal. El test es válido si se constata 
un aumento suficiente de la osmolalidad 
sanguínea, de la concentración plasmática 
de vasopresina o una pérdida de peso 
igual o superior a un 3 %. 

4. Es útil en situaciones de poliuria- 
polidipsia para establecer un diagnóstico 
diferencial entre potomonía, diabetes insí- 
pida hipotalámica y diabetes insípida ne- 
frogénica. Asímismo, tiene interés clínico 
para valorar el déficit de concentración 
que acompaña a algunas nefropatías in- 
tersticiales comunes (pielonefritis aguda, 
uropatía obstructiva). 
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METABOLISMO MINERAL 2.  Se basa fundamentalmente en la 
determinación del efecto fosfacúrico indu- 

Sobrecarga oral de calcio (8, 9) cid0 por la hormona paratiroidea cuya ac- 
tividad se valora mediante los niveles de 

un método AMP urinario, Los aumentos de la 
de estudiar la relación entre la absorción eliminación urinaria de AMP cíclico y fós- 
intestinal de calcio y su elirninación urina- foro tras la administración de paratohor- 
na. mona descartan una resistencia renal a su 

2 .  Consiste en analizar los niveles de acción 
calcio en orina tras un período prolongado 
de restricción dietética de calcio y las mo- 
dificaciones inducidas por la administra- 
ción aguda de calcio oral. En situaciones 
de hiperabsorción intestinal el calcio uri- 
nario variará de acuerdo a su ingesta. Por 
el contrario, en pacientes con hiperreab- 
sorción ósea o alteraciones en el manejo 

3. Se realiza mediante la infusión de 
hormona paratiioidea exúge~ia (200 ui en 
5 minutos), y medida de las concentracio- 
nes sanguíneas de calcio, fósforo, su elimi- 
nación urinaria y los niveles de AMP cíclico 
en condiciones basales y durante un perío- 
do de 2 bom post-infusión. 

tubular del calcio, la eliminación urinaria 4. Es útil pata establecer un diagnós- 
de este elemento será relativamente inde- tico diferencial entre el hipoparatiroidismo 
pendiente de su aporte oral. idiopático y el pseudohipoparatiroidismo. 

3. Se lleva a cabo administrando 1 g 
de calcioli,73 mZ de superficie corporal 
tras un período mínimo de una semana 
con dieta exenta de leche y derivados. Las 
modificaciones en la eliminación de calcio 
urinario se valoran mediante la determina- 
ción del cociente calciolcreatinina (mgldl: 
mgldl) en dos muestras de orina recogidas 
en dos períodos de 2 y 4 horas pre y post 
administración del calcio, respectivamente. 
Se estudian simultáneamente las concen- 
traciones séricas de calcio, hormona parati- 
roidea y calciuiol. 

4. Su aplicación más frecuente en pa- 
tología pediátrica es el estudio del meca- 
nismo fisiopatológico responsable de la bi- 
percalciuria idiopática. 

Infssión de paratobonona (10) 

1. Estudia la respuesta del riñón a la 
adminisuación de hormona paratiroidea 
permitiendo discernir las situaciones en las 
que existe un déficit de paratohormona de 
aquellas en las que el túbulo es resistente 
a su acción. 

Sobrecarga de bicarbonato (11-13) 

1. Permite investigar la reabsorción 
tubular de bicarbonato y la secrección de 
hidrogeniones por la nefrona distal en 
presencia de un gradiente químico favora- 
ble. . 

2 .  El bicarbonato reabsorbido en el 
túbulo se calcula por la diferencia entre el 
bicarbonato filtrado y el excretado en la 
orina. En condiciones de bicarbonatemia 
normal, la proporción de bicarbonato fil- 
mado que se elimina por la orina permiti- 
rá distinguir una afectación proximal de 
una distal. La interpretación de este hecho 
debe ser muy cautelosa ya que factores ex- 
trarrenales como, por ejemplo, la expan- 
sión del volumen vascular modifican se- 
cundariamente la reabsorción proximal de 
bicarbonato. 

La administración de bicarbonato per- 
mite conseguir orina alcalinas con un pH 
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superior al de la sangre y al del medio ce- 
lular. Se crea así un gradiente químico 
que facilita la secrección de hidrogeniones 
por la célula tubular distal. Los hidroge- 
niones vertidos a la luz nibuiar reaccionan 
con el anión bicarbonato (HC03-) para 
formar ácido carbónico (H2C0,) el cual 
por falta de anhidrasa carbónica en los 
segmentos finales de la nefrona se des- 
compone lentamente en CO, y H20.  La 
presión de CO, (pCO,) medida en la ori- 
na emitida refleja la secrección distal de 
hidrogeniones. 

3. Se lleva a cabo mediante la admi- 
nistración oral de 4 mEqikg de bicarbona- 
to. Se calcula la bicarbonaturia y el bicar- 
bonato filtrado cuando se alcanza una bi- 
carbonatemia normal y la diferencia entre 
las pC02 urinaria y sanguínea cuando la 
orina sea alcalina y su concentración de bi- 
carbonato elevada. En ocasiones particula- 
res, cuando la fuga renal de bicarbonato 
es muy alta o interesa conocer su umbral, 
debe realizarse una curva de titulación re- 
nal de bicarbonato mediante infusión con- 
tinua intravenosa. 

4. Se emplea para establecer un diag- 
nóstico diferencial entre los diversos tipos 
(1, 11 y IV) de acidosis tubular renal así co- 
mo para esclarecer el mecanismo respon- 
sable del defecto de acidificación en los 
pacientes con acidosis tubular tipo 1. Por 
su alta sensibilidad se utiliza para poner 
de manifiesto defectos de acidificación in- 
completos o subclínicos. 

Administración exógena de ácido (14- 
16) 

1. Explora la capacidad de la nefrona 
distal para aciAj5car rnáxmnarnente la ori- 
na así como la producción de arnonio y 
acidez titulable. 

2.  Se basa en valorar el pH urinario 
mínimo así como la eliminación de ácido 
neto (amonio + acidez titulable - bicar- 

bonato) en una siruación de acidosis meta- 
bólica inducida que representa un potente 
estímulo de la capacidad renal para elimi- 
nar hidrogeniones. 

3. Se practica mediante la admi- 
nistración oral de 75 a 100 mEq/m2 de 
cloruro amónico y la determinación del 
pH, amonio y acidez titulable en las 
muestras de orina emitidas durante un 
período máximo de 8 horas post ingesta 
del ácido. El test es válido cuando se con- 
sigue producir una acidosis metabólica sis- 
témica moderada (pH sanguíneo < 7,33 y 
bicarbonatemia < 16 mEq/l). 

4. Se utiliza para el diagnóstico de 
acidosis nibular renal distal, clásica o ti- 
po 1. 

Sobrecarga de fosfatos (17, 18) 

1. Estudia la secrección disfal de 
hidrogeniones en situación de amplia dis- 
ponibilidad de buffer intraluminal capaz 
de captar los hidrogeniones vertidos a la 
luz e impedir su retrodifusión. 

2.  Una concentración elevada de fos- 
'fatos en la luz tubular estimula la secrec- 
ción de hidrogeniones y si el pH de la ori- 
na es próximo al pK del sistema buffer 
fosfato (6, 8) los hidrogeniones eliminados 
serán atrapados para formar fosfato ácido 
que es mucho menos difusible que el áci- 
do carbónico. En segmentos mis distales 
del tracto urinario el fosfato ácido reac- 
ciona con el bicarbonato para formar ácido 
carbónico que dará lugar a 
CO,. Así pues la medida de la pC02 uri- 
naria reflejará la secrección distal de hidro- 
geniones. 

3 .  Se logra una fosfaturia elevada 
mediante administración oral durante tres 
iías consecutivos de 50 mg/kg/día de fós- 
foro elemento como una mezcla de fosfato 
,nonosódico y disódico. En una orina con 
un pH comprendido entre 6,8 y 7,4 y una 
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fosfaturia superior a 20 mMll la diferencia 
entre la pCO, urinaria y la sanguínea es, 
normalmente, superior a 2 0 - 2 5  mm de 
Hg. 

4. Se emplea principalmente para ca- 
racterizar el mecanismo responsable del 
defecto de acidificación en la acidosis tu- 
bular distal. El hallazgo de un defecto en 
la eliminación de bidrogeniones reversible 
con la adminisuación de fosfatos es suges- 
tivo de retrodifusión del ácido vertido co- 
mo mecanismo subyacente de la acidosis. 

Test de furosemida (18-20) 

1. Valora la capacidad de acidfica- 
ción unnana y la respuesta kahurética en 
condiciones facilitadoras del intercambio 
ión sodio bidrogeniónlión potasio y frente 
a un gradiente eléctrico favorable. 

2 .  La furosemida incrementa la carga 
distal de sodio e inhibe la reabsorción de 
clomros. Estimula de esta forma la acidifi- 
cación urinaria y la secrección de potasio al 
suministrar una gran cantidad de sodio dis- 
ponible para ser intercambiado por iones 
hidrógeno o potasio y aumentar sirnultá- 
neamente la electronegatividad de la luz 
tubular. 

3 .  Se practica mediante la medida del 
pH y potasio urinarios tras la administra- 
ción de 1 mglkg de furosemida oral. En 
condiciones normales, dos o tres horas des- 
pués de su ingesta la furosemida induce 
una marcada caída del pH urinario ( < 5 , 5 )  
y una significativa respuesta kaliurética. 

4. Tiene su utilidad en el esnidio del 
mecanismo productor del defecto de acidi- 
ficación y /o de la hiperkalemia en algunos 
casos de acidosis tubular tipo 1 y tipo IV. 
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Glomerulopatías secundarias mas frecuentes en la infancia' 

RESUMEN: A través de una amplia revisión de la literatura, se recogen los aspectos más 
actuales de las glomerulopatías secundarias más frecuentes en edad pediátrica. con ex- 
cepción de la nefropatía de Schonlein-Henoch. Junto a la afectación renal que se ohser- 
va en el curso de la diabetes mellitus. lupus eritematoso diseminado, vasculitis, esclero- 
derrnia, enfermedad mixta del tejido conectiva y amiloidosis renal, se dedica especial 
atención a la nefropatía asociada a la infección por el virus de inmunadeficiencia huma- 
na (VIH). recientemente descrita. PALABRAS CLAVE: NEmoPATiA POR VIH. NEFROPAT~A 
DIABÉTICA. NEFROPATIA LOPICA. ~ O N  Y ENFERMEDADES SISTÉMICAS. AMILOIDOSIS RENAL. 

SECONDARY GLOMERULAR DISEASES MOST FREQUENT IN CHILDHOOD. 
(SUMMARY): A review of recent advances in the most commonly secundary glomerular 
diseases in childhood, excepting Schonlein-Henoch nephropathy, is presented. Beside 
the renal involvement which can be ohserved in the course of diabetes mellitus. syste- 
mic lupus erythematosus, vasculitis, scleroderma, mixed connective tissue disease and 
renal amiloidosis, it pays special attention to the kidney disease associated with HIV 
(human immunodeficiency virus) infection. KEY WORDS: HIV NEPHROPAIHY. DIABETIC 
NEPHROPATHY. LUPUS NEPHRITIS. RENAL AMUOIDOSIS. SYSTEMIC DISORDERS. 

NEFROPAT~A ASOCIADA A INFECCIÓN POR 
VIRUS DE INMUNODEHCIENCIA HUMANA 

(VIH) 

Desde que en 1982 fue registrado el 
primer caso de Síndrome de Inmunodefi- 
ciencia Adquirida (SIDA) en edad pediátri- 
ca, la epidemia se ha extendido a 138 
países de todo el mundo y, sólo en 
EE.UU., se han declarado ya más de 1.000 
casos. que representan aproximadamente el 
1.5 O h  de la totalidad de pacientes de SIDA 
registrados (1). En nuestro país, y según da- 
tos de marzol89, son 2.781 los casos de SI- 

DA declmdos, de los que aproximadamen- 
te el 4 O h  son niños menores de 14 años. 

como consecuencia de la mayor incidencia 
de infección por VIH en el grupo de riesgo 
de jóvenes drogadictas. 

La nefropatía asociada a infección por 
VIH (N-VIH) se dio a conocer en EE.UU. en 
1984, cuando Rao et al. (2) en N. York y 
Pardo et al .  (3)  en Miami, publicaron al 
mismo tiempo los primeros casos en adul- 
tos. El hecho de que se describiera en pa- 
cientes con la doble condición de enfer- 
mos de SIDA y drogadictos endovenosos y 
que la  afectación renal no se hubiera des- 
crito en hospitales de la costa oeste ameri- 
cana, donde predominan los enfermos de 
SIDA de extracción homosexual, originó 

Sección de Nefiologí~ Pediátnca. HmpitaJ N%ertra Señora de Covadonga. Facultad de M e d i c i ~ ~ .  Oviado. 
Conferencia irnpu~tidn en e/ Curro de Avancer en Nefiologío Pedrútnka. Oviado 7 ~ 9  janio de 1989. 
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resistencias a considerarla como una nueva 
entidad, atribuyendo las lesiones encontra- 
das en aquellos pacientes a su condición 
de consumidores de heroína. 

En 1987 Pardo et al. (4) aportaron las 
primeras descripciones de N-VIH en niños 
menores de 14 años, en los que no fue 
posible aducir antecedentes de drogadic- 
ción ni homosexualidad. La aparición de 
nuevos casos en Canadá (5) y N. York (6) 
ha confumado su existencia. 

Las curucte~sticus clinicus y anutomopa- 
tohgicus de la N-VIH en el adulto comien- 
zan a ser bien conocidas (7-9). Descarta- 
dos los cuadros de fracaso renal agudo, re- 
lacionados con la situación hemodinámica 
del problema infeccioso y su tratamiento, 
la N-VIH se manifiesta clínicamente como 
un síndrome nefrótico (SN) asociado a in- 
suficiencia renal crónica (IRC) de evolución 
rápida hacia la muerte renal. La mayoría 
de estos pacientes presentan una glomem- 
loesclerosis segmentaria y focal (GESF) co- 
mo única lesión responsable. 

La expresividad clínica de la N-VIH en 
el niño no es tan uniforme como en el 
adulto. Desde enero de 1981 hasta junio 
de 1987 se han controlado en el Jackson 
Memorial Children's Medical Center de 
Miami, Florida, 155 niños con infección 
por VIH. Hemos tenido ocasión de estu- 
diar 12 (7 %) de ellos, todos de raza ne- 
gra, con nefropatía activa (10). 

La edad media de presentación fue de 
12 meses, con un rango de 1-36 meses. 
Clínicamente se han manifestado con pro- 
teinuria o SN que, ocasionalmente, se aso- 
ciaba a IRC. El hallazgo de nefromegalia, 
habitual en el adulto, se constató en el es- 
tudio necrópsico en sólo dos pacientes. 

El espectro de las lesiones histológicas 
halladas en esta serie ha sido el siguiente: 
cambios mínimos (l), hiperplasia mesan- 
gial (5), GESF ( 5 ) ,  glomerulonefritis necro- 

tizante (1). Un hallazgo muy característico 
en estos pacientes fue la presencia de im- 
portante dilatación tubular, que les con- 
fiere un aspecto pseudoquístico. Se consta- 
tó nefritis intersticial, predominantemente 
linfo-monocitaria. en 6 de nuestros enfer- 
mos. 

El estudio mediante microscopio de IF 

no fue relevante. Se demostraron depósi- 
tos inespecíficos de IgM y C, de distribu- 
ción mesangial y patrón granular. No 
ocurrió lo mismo con el estudio de mate- 
rial biópsico mediante ME, que nos permi- 
tió poner de manifiesto depósitos electrón- 
densos en regiones mesangiales y la pre- 
sencia de inclusiones retículo-tubulares 
(IRT) y nucleares (IN). Estas ultraestmctu- 
ras, si bien no son específicas de N-VIH, 
están aumentadas significativamente con 
respecto a niños portadores de SN de otras 
etiologías (cambios mínimos, GESF idiopá- 
tica, GN necrotizantes). 

La correlación anatomoclínica de estos 
14 pacientes ha demostrado que los 4 con 
GESF, cursaron con SN e IRC y fallecieron 
como consecuencia de complicaciones 
extrarrenales. Los pacientes con hiperplasia 
mesangial y cambios mínimos presentaban 
todos ellos proteinuria o SN, pero sin sig- 
nos de IRC. Sólo dos enfermos sobreviven, 
con remisi~nes de 8 y 17 meses respectiva- 
mente. En cuatro pacientes se realizó un 
tratamiento con prednisona sin resultados. 
No se encontró diferencia significativa en 
cuanto a la supervivencia con respecto a 
los niños que no presentaron N-VIH. 

La patogeniu de la N-VIH no está sufi- 
cientemente aclarada en el momento ac- 
tual (8). Los inmunocomplejos circulantes 
podrían localizarse en el glomérulo le- 
sionándolo o bien el virus provocaría un 
cambio en las estructuras glomemlares 
contra las que se formarían autoanticuer- 
pos. No es posible, a la luz de los aconteci- 
mientos actuales, descartar un efecto cito- 
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tóxico del propio virus en las estructuras bólico. Si la ND sigue su avance, la biper- 
glomerulares. tensión (HTA) acelera el daño glomemlar, 

finalizando en la característica lesión de 
glomeruloesclerosis típica de la ND del 

NEFROPAT~A DIABÉTICA (ND) adulto. 

La diabetes insulinode~endiente o t i ~ o  Historza natural de La ND 
1 es el trastorno endocrino-metabólico más A~~~~~ el curso no está sufi. 
frecuente de 1% infancia, con una Preva- cientemente establecido, se acepta que la 
lencia de 11500 niños y jóvenes menores misma se desarrolla en de 
de 18 años y una incidencia anual aproxi- acuerdo con el tiempo de evolución de la 
mada de . l6 . casos por cada .diabetes v su exmesividad clínica (12, 13). 
100.000 habitantes (11). En la edad ~ediátrica se asiste. como mu- 

La ND constituye en el momento ac- cho, a los estadios 1-3. 
tual la primera causa de muerte en pa- 
cientes con diabetes mellitus tipo 1. Se 
acepta unánimamente que las lesiones ma- 
cro y microvasculares observadas en el ri- 
ñón diabético son secundarias a las altera- 
ciones metabólicas de la diabetes, por lo 
que sólo aparecen después de algunos 
años de evolución de la enfermedad. Estos 
hechos condicionan que aproximadamente 
un 50 % de los niños diabéticos desarro- 
llen ND tras 10-15 años de enfermedad 
(12). Habitualmente la ND conduce a IRT 
antes de los 10 años de su inicio, justifi- 
cando así que en la población diabética la 
situación de fracaso renal sea hasta 17 ve- 
ces más frecuente que en la población ge- 
neral (13). 

Aunque en la génesis de la ND inter- 
vienen múltiples factores: genéticos, in- 
munológicos, hematológicos, bioquímicos 
y hemodinámicos (hiperfiltración), sólo los 
dos últimos parecen jugar un importante 
papel en su desarrollo. 

El aumento de la tasa de filtración glo- 
menilar (FG) por nefrona está presente en 
el niño diabético desde el inicio de la en- 
fermedad y se relaciona intensamente con 
el control metabólico de la misma. Este 
primer estadio de hiperfiltración e hiper- 
trofia renal es transitoriamente reversible 
si se consigue un adecuado control meta- 

El estadio 1 coincide con el diagnóstico 
clínico de la diabctcs y sc caracteriza por 
la constatación de hiperfiltración como fe- 
nómeno fundamental, que condiciona la 
nefromegalia, constatable por ultmono- 
grafía. En esta fase puede apreciarse ya 
microalbuminuria desencadenada por el 
ejercicio (14, 15). 

El estadio 2 se caracteriza por la exis- 
tencia de lesiones renales, pero con ausen- 
cia de manifestaciones clínico-analíticas. 
Hacia el 5. o año de evolución de la diabe- 
tes la microalbuminuria en situación basal 
está siempre presente, aunque en rangos 
considerados como normales: < 10 
bglmin, 15 mg124 horas o cociente 
albúminalcreatinina < 0,Ol. Los pacien- 
tes con riesgo para desarrollar ND serán 
aquellos que presentan una microalbumi- 
nuria > 20 bglmin, > 45-50 mg124 ho- 
ras o un cociente albúminalcreatinina > 
0,02, especialmente si el comportamiento 
de la TA comienza a modificase (smicro- 
HTAB) y se acompañan de hiperfiltración 
mantenida (FG > 150 mllminl1,73 m* 
S.C.). Los hallazgos anatomopatológicos 
que caracterizan a la ND en esta fase con- 
sisten en el engrosamiento de la membra- 
na basal glomerular (MBG) y del mesangio, 
pero evidentes únicamente si el estudio se 
realiza mediante ME (16). 
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Lafae 3 tiene especial importancia, ya versus 13,43 +. 13,43:1~~lmin/1,73 m2, p 
que hasta un 30-40 % de los diabéticos < 0,003). 
llegan a este estadio 10-15 años después Se ha comprobadd que la función tu- del diagnóstico. Su expresión clínica con- 

bular se afecta también precozmente en siste en la detección de microalbuminuria 
significativa, cuya presencia se considera 

el curso de la diabetes (20). - . A 

como un verdadero cmarcadoru para el de- 
sarrollo futuro de ND (17). Hasta tal pun- 
to es así que en el momento actual la ND 
viene definida como la constatación de 
microalbuminuria > 200 ~ g l m i n  (> 300 
mgl24 horas) o cociente albúminalcreati- 
nina > 0,2 en pacientes diabéticos tipo 1 
con más de 5 años de evolución sin evi- 
dencia clínica o biológica de otra afecta- 
ción renal o urológica (13, 18). 

Los estadios 4 y S se caracterizan por la 
presencia de ND plenamente constituida y 
propia del adulto, por lo que no nos de- 
tendremos en sus características. 

Prevención y tratamiento 

Aunque un buen control metabólico 
no asegura la ausencia de ND, puede ac- 
tuar retrasando su aparición. Es necesario 
asímismo cuidar cualquier pequeña altera- 
ción en el comportamiento de la TA. En 
este sentido la constatación de valores 
plasmáticos elevados de renina inactiva se 
comportan como auténticos marcadores de 
emicro-HTAW. Controles metabólicos más 
ajustados se están consiguiendo actual- 
mente con la administración de dosis 
diarias múltiples de insulina, implanta- 
ción de bombas de perfusión continua o 

Hemos tenido ocasión de esmdiar en el transplante de páncreas (21) 

nuestra Sección (19) el comportamiento de 
la microalbuminuria y el FG en un grupo Recomendaciones generales 

de 47 niños diabético; menores de 14 años En un reciente Workshop sobre pre- 
de edad, con un tiempo medio de evolu- vención de ND (22) se han asumido las 
ción de su diabetes de 42 meses, en: a) si- siguientes recomendaciones: 
tuación basal, b) tras ejercicio físico y c) 
tras sobrecarga proteica, con los siguientes l .  La prevención de la es 
resultados: la detección precoz de la microalbuminu- 

ria. 
- El FG y la microalbuminuria de los 

2 .  Para ello se recomiendan controles 
niños diabéticos en situación basal no anuales de microalbuminuria en todos los mostraron diferencias con respecto al gru- diabéticos de más de 5 años de ev.olución. 
po control sano. Una prueba positiva ex i~e  su confiuma- . 

- L~ microalbuminuria post-ejercicio ción mediante tres nuevas determina- 

en niños diabéticos no fue significativa. ciones realizadas en los 6 meses siguien- 

mente diferente de la obtenida en situar .fes. A partir de este momento se deberá 

ción basal. controlar la función renal, como mínimo, 
anualmente. 

- La sobrecarga proteica provocó un 3. Medir la TA frecuentemente, si es 
aumento significativo de la microalbumi- posible en cada visita, Tratar individual- 
nuria tanto en los diabéticos como en los mente la existencia de HTA. 
controles. nero el incremento de la micro- , 

albuminuria fue significativamente mayor 4. Extremar el control metabólico de 
en el grupo de enfermos (26,33 +. 19,80 la diabetes. 
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~ E C T A C I Ó N  RENAL EN LAS VASCULlTlS DE 
LA INFANCIA 

Se conocen con el término de vasculitis 
a un grupo de enfermedades caracteriza- 
das por presentar una reacción inflamato- 
ria de la pared vascular cuyas lesiones 
morfológicas más habituales son la necro- 
sis fibrinoide y la infiltración de células 
linfo-monocitarias (23). La afectación de 
todas las capas de la pared condiciona una 
disminución del calibre vascular y por ello 
su expresión clínica es siempre de isque- 
mia secundaria. 

por lo que es posible que muchos enfer- 
mos catalogados como GW sean en reali- 
dad PM. 

La participación renal en el GW se 
expresa clínicamente de forma muy va- 
riada. Algunos enfermos presentan única- 

imente mínimas alteraciones en el sedi- 
mento con función renal conservada, 
/mientras otros debutan con una glomeni- 
Elonefritis rápidamente progresiva que les 
:áboca a insuficiencia renal terminal (IRT). 
:La biopsia renal demuestra lesiones en di- 
ferente grado de evolución, alternándose 
giomémiis normales con otros que presen- 

Con la única excepción de la púrpura t a n  proliferació,y difusa del mesangio y /o  
de Schonlein Henoch, las vasculitis son epitelio. G ~ ~ ~ $ ~ ~ ~ ~ ~  la afectación renal 
trastornos poco frecuentes en edad pediá- va precedida de otras manifestaciones de 
trica, por lo que es muy difícil adquirir 1, ;nfermedad ( 2 5 )  
experiencia en el comportamiento de este 
tipo de enfermedades, incluso para los 
Centros considerados de referencia mun- 
dial (24). La mayor parte de los niños con 
vasculitis y participación renal padecen al- 
gunas de las siguientes tres entidades: 
púqpzra de Schonlein Henoch, Poliarten- 
t i8  Microscópica (PM) y Grunuloma de We- 
gener (GW). La primera de ellas será trata- 
da monográficamente en este Curso. Las 
dos restantes se caracterizan por afectar a 
vasos de pequeño y mediano tamaño. A 
diferencia de lo que ocurre en el adulto, 
ambas enfermedades se observan por igual 
ep ambos sexos. Comentaremos somera- 
mehte algunos aspectos novedosos sobre 
ellas. 

Se piensa en el momento actual que 
tanto la PM como el GW no son más que 
expresiones diferentes de una misma con- 
dición. Mientras el GW cursa con infiltra- 
ción y proliferación de monocitos que, en 
algunos pacientes, da lugar a la formación 
de verdaderos granulomas, en la PM la in- 
filtración es predominantemente linfocita- 
ria. Desde el punto de vista clínico, el 
diagnóstico de GW se hace habitualmente 
sin la confirmación biópsica pulmonar, 

Desde el punto de vista de la patoge- 
nia se han logrado algunos avances. Aun- 
que se piensa que estas enfermedades 
pueden estar mediadas por inmuno- 
complejos circulantes (ICC), la lesión 
anatomo-patológica se caracteriza por una 
glomemlonefritis necrotizante segmenta- 
ria, sin evidencia de icc en el examen por 
IF y ME. NO es infrecuente la presencia de 
proliferación extracapilar. Se ha invocado 
asimismo que la lesión puede estar me- 
diada por células (basado en el hallazgo, 
entre el intersticio y el glomémlo, de lin- 
focito~ T-helper junto a monocitos), pro- 
ducida como consecuencia de la expresión 
local de antígenos vasculares del CMH clase 
11 o por la presencia de un anticuerpo di- 
rigido al citoplasma de los neuuófilos. 

El diagnóstico de vasculitis durante la 
infancia implica siempre un mal pronósti- 
co, incluso si se manifiestan sin complica- 
ción renal. La presencia de nefropatía 
obliga a la instauración de un tratamiento 
agresivo con pulsos de metilprednisolona 
endovenosa o adminisuación de ciclofos- 
famida, considerada hoy día como el me- 
jor tratamiento de la afectación renal en 



las vasculitis (24, 26). La plasmaféresis de- 
bería quedar reservada para aquellos en- 
fermos refractarios a otros tratamientos. 
Con la introducción de estos tratamientos, 
la supervivencia durante la fase aguda se 
ha elevado en estos niños hasta un 70- 
80 %. 

Una vez separada esta fase, los enfer- 
mos deben mantenerse con pequeñas dosis 
de prednisona a días alternos, ya que la 
administración de ciclofosfamida no debe 
prolongarse más de 12 semanas. 

Aunque la afectación renal en el trans- 
curso del lupus eritematoso diseminado 
(LED) de la infancia es poco frecuente, la 
nefropatía Iúpica (N) confiere un aspecto 
de mayor gravedad y la posibilidad muy 
frecuente de terminar en IRT. La NL es 
muy rara antes de la pubertad, no tiene 
preferencia por el sexo femenino y aparece 
en los primeros años de evolución del LED, 
precediendo incluso a las restantes mani- 
festaciones de la enfermedad (27). 

mas, pero ninguna de ellas específica, por 
lo que, con vistas al diagnóstico, lo m& 
importante es el esnidio inmunológico. 

La biopsia renal precoz, en presencia 
de clínica sugerente de afectación nefroló- 
gica, permite precisar el estadio de la ne- 
fropatía, adelantar un pronóstico y ensayar 
un tratamiento. Aunque en principio la 
afectación es preferentemente glomemlar, 
con el tiempo se afectan también el inters- 
ticio, los túbulos y los vasos (30, 31). La 
clasificación anatomopatológica de la OMS 
para la NI (Tabla 1) refleja los diferentes 
estadios de un proceso continuo de lesión. 
La transición de uno a otro estadio puede 
realizarse en ambos sentidos. La presencia 
del i c  constituye una característica común 
de las categorías 11 a IV. La GN membrano- 
sa, sin embargo, no parece estar mediada 
por ICC (32). 

TABLA 1. NEFROPATiA LUPICA: CLASIFI- 
CACION DE LA O.M.S. 

Categoría l. Sin alteraciones o cambias mí- 
nimos. 

Desde el punto de vista inmunológico, Categoría 11. GN mesangial. 
la se origina como consecuencia de la Categoría 111. GN proliferativa focal. 

producción incontrolada de anticuerpos Categoría IV. GN difusa (> 50 % de remilu- 
nas) . 

frente a múltiples antígenos (ANA, anti- Categana GN membranosa, 
DNA, anti-SM. anti-RNP). Los linfocitos B. 
espontáneamente activados. segregan dis- 
tintas cantidades ,de IgG que se detectan 
biológicamente como crioglobulinemia Las formas m& leves (categorías I Y 11) 

L~ búsqueda de y el estudio cursan con proteinuria como única expre- 

del comportamiento de la cadena del sión de nefropatía. En otros enfermos se 

complemento, permitirá una aproximación constata la presencia de proteinuria mode- 
diagnostica bastante completa (28). Por rada Y bematuria, pero función 
otm parte las caujas genéticas juegan un conservada (categoría 111). La aparición de 

importante papel en el desarrollo del IED SN, hema~r ia ,  HTA Y azotemia, observa- 

de la infancia, ya que entre el 7-12 % son dos en un gmpO de pacientes. 

casos familiares (29). suele ser la expresión clínica de formas 
anatomopatológicas más avanzadas (cate- 

Correlación finatomo-clinica: La NI se gorías IV y V). La evolución suele ser lar- 
presenta clínicamente de muy diversas for- ga, con períodos de remisión de dura- 
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ción variable, siempre modificados por la 
corticoterapia. La supervivencia de la NL a 
los 5 años del diagnóstico es del 90 %, 
idéntica a los casos de LED sin afectación 
renal. 

El tratamiento de la NL (33, 34) se 
programa en base a 4 hipótesis de trabajo: 
la enfermedad está mediada por el sistema 
inmune, tiene componente inflamatorio, 
la inmunosupresión disminuye la actividad 
del proceso y las células linfoides no de- 
seadas deben ser destruidas como ocurre 
con los tratamientos antineoplásicos. 

El tratamiento clásico de la NL ha sido 
la administración de corticoides, bien dia- 
rios, a días alternos o en forma de pulsos 
endovenosos (1 gr/rn2, 3 días consecuti- 
vos). También se han utilizado drogas del 
tipo de la azatioprina (AZ) y ciclofosfami- 
da (cP). El único estudio prospectivo reali- 
zado hasta el momento dirigido por el 
NIH en EE.UU. ha demostrado los efectos 
beneficiosos del tratamiento combinado 
prednisona-CP en pulsos endovenosos 
(0.75 gr/m2 si el PG es normal ó 0,5/m2 si 
está disminuido más de 11 3 del valor nor- 
mal). 

Otra alternativa a la terapéutica con 
fármacos citotóxicos es la denominada ura- 
diación linfoide total (ILT), que actúa co- 
mo tratamiento inmunosupresor. Se admi- 
nistran 200 radsldía a los tejidos linfoides 
por encima y por debajo del diafragma, 
así como al bazo. Se trata de una tera~éu- 
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secundarios constatados y la posibilidad de 
exacerbación de la enfermedad. 

En vía experimental se encuentran 
otras modalidades terapéuticas como son 
los cambios dietéticos, a partir de la intro- 
ducción del ácido isopentanoico, el trata- 
miento con anticuerpos monoclonales o 
con el factor de necrosis tumoral alfa. 

El pronóstico de la NL es favorable, 
incluso en presencia de glome~lonefritis 
proliferativa difusa. Se están consiguiendo 
supervivencias que varían entre el 95 % al 
año y 75 % a los 10 años de evolución. 
Por otra parte, se ha comprobado una ba- 
ja incidencia de reactivación en pacientes 
transplagtados. 

Conocida coma nesc~erosis sistérnica 
progresiva», se trata de una enfermedad 
multisistémica de etiología desconocida 
que, aunque rara en edad pediátrica (no 
mas de 60 casos publicados), se observa en 
niños por encima de los 3 años, con pre- 
dominio por el sexo femenino (36, 37). 

tica bien tolerada y con apenas efectos se- 
cundarios de importancia (34). La plasma- 
féresis, empleada con objeto de eliminar 
los ICC y autoanticuerpos circulantes, no 
ha obtenido buenos resultados. Ultima- 
mente se ha ensayado la ciclosporina ad- 
ministrada a razón de 5 mglkgldía, du- 
rante 12 meses (35). Aunque permite dis- 
minuir la dosis de prednisona diaria, no 

La afectación renal se observa a partir 
de los 3 años del comienzo de la enferrne- 
dad y representa siempre un estado avan- 
zado del proceso. Clínicamente se mani- 
fiesta con proteinuria. HTA e IRC de inten- 
sidad variable. La presencia de IRC implica 
siempre un mal pronóstico. 

La biopsia renal demuestra la existén- 
cia de lesiones en las pequeñas arterias ar- 
cuatas e interlobulares con engrosamiento 
de las grandes arterias renales, que presen- 
tan oclusión intravascular fibromixoide, 
que puede progresar a degeneración fibri- 
noide más aguda probablemente rela- 
cionada con la isquemia (38). 

consigue mejorar la analítica de estos pa- Desafortunadamente la terapéutica es- 
cientes, aparte de los numerosos efectos teroidea no produce ningún beneficio en 
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la evolución de la nefropatía. La única ac- 
tuación posible es el tratamiento de la 
HTA (39). 

ENPERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO 

(EMTC) 

El diagnóstico de EMTC se aplica a un 
conjunto de pacientes que presentan algu- 
nos criterios chicos de LED, dermato- 
miositis, esclerodermia y artritis crónica ju- 
venil. De los aproximadamente 80 casos 
pediátricos descritos hasta la fecha en la li- 
teratura, aproximadamente 113 desarrolla- 
ron nefropatía pero sólo algunos presenta- 
ron IRT (40). Histológicamente se ha en- 
contrado un espectro variable entre glome- 
mlonefritis proliferativa mesangial difusa y 
glomerulonefritis membranosa (41). 

La mayoría de los pacientes responden 
favorablemente a los esteroides. La presen- 
cia de corticorresistencia o corticodepen- 
dencia justifica el empleo de otras drogas 
como la ciclofosfamida o azatioprina (42). 

La amiloidosis es un proceso caracteri- 
zado por el depósito extracelular de ami- 

loide en varios aparatos y sistemas del or- 
ganismo humano. La sustancia amiloide es 
un material proteinaceo, que no da lugar 
a respuesta inflamatoria y produce la en- 
fermedad por comprensión y desplaza- 
miento del tejido noble normal (43). Clá- 
sicamente se diferencian dos tipos de ami- 
loidosis: primaria y secundaria. La amiloi- 
dosis secundaria es la única que se observa 
durante la infancia y sólo excepcionalmen- 
te en el curso de procesos de evolución 
prolongada: infecciones crónicas e infla- 
matorias (44), Fiebre Mediterránea Fami- 
liar, fibrosis quística (45) y artritis reuma- 
toide juvenil (46). 

La amiloidosis renal puede permanecer 
subclínica durante varios años. La protei- 
nuria, que a veces adquiere rango nefróti- 
co, suele ser la Única sintomatología. Aun- 
que el diagnóstico definitivo se realiza por 
biopsia renal, que pondrá de manifiesto la 
presencia de amiloide, tanto a nivel me- 
'sangial como en la vertiente epitelial de la 
MBG, puede establecerse actualmente con 
mayor facilidad mediante biopsia gingival, 
rectal o de aspirado de grasa subcutánea. 
El diagnóstico de certeza implica que el 
paciente terminará en IRT en los 2-3 años 
siguientes (47). 

l .  FAUOON. J. ;  EDDY. J.; WIENW. L.; PIZZO, P. 
H. A :  Humon inmunodejiciency v i m  infec- 
tion in chiidren. J. Pediarr. 1989. 114: 1-30. 

2.  PARDO. V.; ALDANA, M.; COLTON, R. M. et 
a l :  Glomenilar lerionr in the acauired i n n u -  
nodefiiciency lyndrone. Ann. Inter. Méd. 
1984, 101: 429-434. 

3. &o, T. K. S.; FIUPPONE. E. 1.; NICASTRI. A .  
D. et a l  : Arronoted foca[ and rcgmentd g l o ~  
menriorclemrir in ihe ~ c ~ u i r e d  innunod+ 
cicncy ryndrome. N. Engl J .  Med. 1984, 310: 
669-673. 

4. PARBO, V.; MENESES. R.: OSSA. L. et d: 
AZDS-relBted glomenrlopashy: Occurence in 
ipecrfic n ik  groupr. Kidney Inrer 1987, 31: 
1167-1173. 

5. Rouss~hu. E.; Russo, P.; LAPOINIE. N.: O'm- 
GAN. S.: Reno/ conplici1tion of ~dquired  im- 
munode$ciency ryndrone in childran. Am. J .  
Kid. Dis. 1988, 11: 48->O. 

6. CoNNon. E.; G u m ~ ,  S.; Josiii, V. et a l :  A c ~  
quired imnunodeficiency ryndrome-arioci~ted 
rennldirenre in child~en. J .  Pcdiarr. 1988. 113: 
39-44. 



7. 

8. 

9. 

LO. 

GLOMERULOPATIAS SECUNDARIAS MAS FRECUENTES EN LA INFANCIA 339 

RAO, T. K. S.; FRIEDMAN. E. A.;  NICASTRI. A. 23. FINK. C. H. W.:. Childhood polyartentir. En 
D.: The typer of renal direore in the ~cquired Vaiculopathiei o/ Childhood R. V. Hicks ed. 
immunodeticiencv rvndrome. N .  Enel. T. hed .  P. S. G. Publishine Co. Lirtleron 1988. DD.  " .  
1987. 316.: 1062[10¿8. 
BOURGOIGNIE, J. J . ;  MEII-SES. R.; PARDO. V.: 
The nephropaty related to acquired immuno- 
dcfiiciency ryndrome. Adv. Nephrol 1988. 17: 
113-126. 
SONI, A,;  AGNIWAL, A :  CHANDER, P. et al.: 
Eoidence for an HlV-relBted nephmp~ty: a 
clinico-pathologicnl itudy. Clin. Nephrol 1989. 
31: 12-17. 
~ ~ R A U S S .  J . ;  AEITBOL. C.; ZILLERUELO. G.;  
Scon .  G.;  PAREDES. A,;  MÁWGA, S.;  MONTA^ 
NE. B.; MITCHEL. C. H.: PARKS, W.: PARDO. 
V.: A rpectnrn of rend direare in children 
uith ~cquired immunodeficiency ryndrome. N. 
Engl J .  Med. 1989. 321: 621-630. 
LESLIE, N. D. :  SPERLING. M. A.: Re/&* of 
metaboiic control to compiicationi in &betic 
mellitsi. J. Pediatr. 1986, 108: 491-497. 
BEYER. M. M.: Nefopntí# dizbéti~,~. Clin. Pe- 
diarr. Norr. Am. 1984, 3: 629-644. 
CASIIGIIONI. A,;  SAVAZZI. G. M.: Phyiiopiltho~ 
logy ~ n d  c/inical drpecü of diabetic naphro- 
pathy. Nephron 1988, 10: 111-163. 
MOGENSEN. C. E.: CHRISIFNSEN, C. K.: Predic. 
ting diabetic nephropathy in inrulin-dependent 
patianti. N. Engl. J .  Med; 1984. 311: 89-93. 
VIBERTI. G. C.; TNIRET. R. T.: WISEMAN. M. T.:  
Predcfing dabetic nephrop~thy. N. Engl. J .  
Med. 1984, 311: 1256-1217. 
CHAVERS. B. M.: BILOUS. R. W.: ELLIS. E. N,: 
STEFFES. M. W.;  MAUER. S. M.: Glomerul~r le~ 
rioni dnd urinaty albumi* excredos in type 1 
debete, iuithout ovenproteinuni. N. Engl. J .  
Med. 1989, 320: 966-970. 
KREMPF. M.; MARRE. M.: LB microalbuminurie 
chez lar dadétiquer. l. Definition, interét et 
phyriopatholqgie Diab & Mcrab 1987, 13: 321- 
331. 
SOCHET, E.: DANEMAN. D.: Smening tertr to 
detect microalbumirzuni in children with d k ~  
betei. J .  Pediatr. 1988, 112: 744-748. 
DEL MOLINO, A :  Detección precoz de nefmpa- 
tía en nifioi dadéticor. Tesis Doctoral. Oviedo, 
1988. 
Gieas. D. M. ;  TOMLINSON. P. A,;  DALTON. N. 
R. et u/.: Renal t ubu l~r  proteinuf%z and mi- 
croalbunhuni in dabetic potientr. Arch. Dis. 
Child. 1989. 64: 129-134. 
JOHNSTON. D. 1.: Management qfdiebeter  me^ 

llitui. Arch Dis. Child. 1989, 64: 622-628. 
HERMAN, N,; HAWIHORNE. V.: HARMMAN.  R. 
et al.: Preventinp the Ridnev dimere of  be^ - 
te, m e l h r .  Conieniur itatement Am. J. Kid. 
Dis. 1989. 13: 2-6. 

" . .. 
16-31. 
CAMEnON. S. J.: Renal dtieare ond varcu/itir. 
Pediatr. Nephrol 1988. 2: 490-497. 
HEBERT, D.; FISH, A. J . :  Renal m~nrfertationr 
of i y m n i c  dirorderr. En Clinicd Pedktnc 
Nephrology. R. J .  Postlethwaite ed. Wright. 
Brisml 1986. pp. 136-112. 
LAnSSON. L. G.; BAUM. J . :  Tre~tment o/ the 
child with ~orculitu ryndrome. En Vorculop~t 
hier of Childhood R. V .  Hicks ed. P. S. G. 
Publishing Co. Litrleton 1988. pp. 347-368. 
LEHMAN. T. J. A,: Syf tami~ / U ~ I ( I  etythemoto- 
iur in childhood. En Vaic~lopathiei of Child- 
hood R. V. Hicks cd. P. S. G. Publishing Co. 
Litrleton 1988, pp. 161-182. 
PLAn. J. L.; BmKE, B. A,; FISH. A. J.: Renal 
monijktohonr of ryrtemic direare. Syrtemlc /u- 
pur etythenatorur. En Pedinttic Nephrology, 
11 edit. M. A. Holliday. T. M. Barrat. R. L. 
Vernier eds. Williams & Wilkins. Baltimore, 
1987, pp. 499.508. 
GOMEZ CAMPOERA. F. J.; YEBRA. M.; VICARIO, 
J .  L. et al.: Nefrpatía ltípiu en la infmcia y 
lupur familiar. Ertudio genético de una fsmi- 
lis. Med. Clin. (Barc) 1989, 92: 143-141. 
TUANI, A.; NICASTRI. A. D.; CHEN, C. K. et 
al.: L q u r  nephdtü in b/acR and hiiponic chii 
dmn. AJDC 1983. 137: 481-487. 
McCunou. D.; IEHMAN. T. J .  A , ;  HANSON. V. 
et al.: Lspui nephn'ti~ in childhood: n Tenor- 
pective rtudy of rend outcome in childhood S. 
L. E., abitr~cted Arrhr. Rheum. 1984. 27: 
171-211. 
Bivow. J. E.: El Lupur como enfenedod re- 
nal. Hospital Practice (Ed. esp.). 1989. 4: 39- 
14. 
FARIÑAS, M.  C.; RODRiGUEZ VALVERDE. V.: 
Nueva teropéuniai en lo nefropatúr /típica. 
Med. Clin. (Barc.), 1989, 92: 218-260. 
STROBER, S.: Total lymphoid irradiaion in 
olloimmunity ond arrtoinrnunity. J. Pediarr. 
1987. 111: 1011-1011. 
W ~ R E N ,  G.; QUERIN. S.; NOEL, L. H. et d: 
Effectr ofcyclo$poene in revere iyrtemic lupui 
erythematorur. J .  Pediatr. 1987, 111: 1063- 
1068. 
KASS. H.; HANSON, V.; PATRICK. J.: Sclemde~ 
m# in childhood J .  Pediatr. 1966. 68: 243- 
216. 
KORNREICH. H. K.; KING. K. K.; BERSIEIN, B. 
M. et al.: Sclemdena in chi/dbood. Arrhr. 
Rheum. 1977, 20 suppl.: 343-310. 
RESNICK. J. S.: MICHAEL. A. F.: Renal man&- 
t ~ t i o n  in ~onective tirrue direare. En PedatnL 



340 S. MALAGA Y COLS. 

Kidney Direoret. Ch. M. Edelmann ed. Little. 
Brown Co. Borron 1978. 11: 768- 776. 

39. OuvEn, G. F.; WINKELMANN, R. K.: The cu- 
rent  treatment qf icierodem. Dmgs 1989, 
37: 87-96. 

40. SINGSEN. B. H.: Chi/dran with mivedconnecti- 
ve tzi~urrre diieare: c/irzicrl/ and vorcu/opdthic fm- 
turer. En Vmuiopathim of Chi/dbood R. V. 
Kicks ed. P. S. G. Publishing Co. Littleton 
1988. pp. 183-204. 

41. Mimn, L. C.; VERNIER. R. L.: Rend man?ferta- 
tion of ryitemic dirorders. En Pediarric Neph- 
rology, 11 edir. M. A. Holliday. T. M. Barrat. 
R. L. Vernier edr. Williams & Wilkins, Balti- 
more 1987, pp. 120-121. 

42. HEBERI, D.;  RSH, A. J.: Rend manifettotionr 
of lyrtemic dziorderr. En C/i+zicd PediatnC 
Nephrology. R. J .  Postlethwaite ed. Wright. 
Bristol 1986, pp. 136.152. 

i3. GLENNER. G. G.: Amy/oid deporit~ and amy~  
ioidorii. N .  Engl J .  Med. 1980. 302: 1283- 
1292, 1333-1343. 

44. M-GA, S.: FERNÁNDEZ TORAL. J.; SANTOS. F. 
et d: Reno/ amfiidorzi complicating a receiri- 
ve epidannolyrzi bui/or~ in childhood Helv 
Paediatr. Acta 1983, 38: 167.170. 

41. MCGLENNEN, R. C.; BURKE, B. A,; DEHNER, L. 
P.: Syrtemic anyioidorir complicating cwic fi- 
brorzi. Arch. Pathol. Lab. Med. 1986. 110: 
879-884. 

46. Firi~0WlCK-SOSNOWSKA, A. M.; BAUM. J . :  
Anyioidmix of juuenile rheurnotoid arthn>ir. 
Scand J .  Rheurn. 1980. 9: 24-30. 

47. %ININ, E. B.: Renal invoivement in omyioi- 
dorzi. En Pediami Kidncy Dzienrer. Ch. M .  
Edelmann ed. Little, Brawn Co. Boston 1978. 
11: 799-806. 

Petición de Separatar: 

Dr. S .  MÁLAGA 

Hospital Materno-Infanil Covadonga 
CI  Celestino Villamil, s.n. 
33006 OVIEDO 



Bol Pediatr 1989, 3 0  341  - 345 

Homeostasis mineral y rifión' 

F. SANTOS, S:MÁLAGA, L. M. RODPJGUEZ. C. REY y G. OREJAS 

RESUMEN: Se revisan los factores mecánicos y humorales que controlan los procesos que 
intervienen en el metabolismo óseo. Se dedica especial atención a la parathormona, cal- 
citonina, 1 . 2 5  (OH)2D analizando sus mecanismos de secreción, control de produc- d; ción. metabolismo per erico y acciones sobre el hueso. riñón y otros órganos. PALABRAS 
CLAVE: METABOLISMO MINERAL. PARATHORMONA. CALCITONINA. VITAMINA D. 

MINERAL HOMEOSTASIS AND KIDNEY. (SUMMARY): The mechanical and humoral 
factors controlling the processes which take part in the bone-metabolism are reviewed. 
Special attention is given to parathormone, calcitonin, 1 ,25  (OH2) and vitamin D, 
analysing its secretion mechanism, production control, peripheral metabolism and its ac- 
tion on the bone, kidney and other organs. KEY WORDs: MINERAL METABOUSM. PARA- 
THORMONE. CALCITONIN. VITAMIN D. 

El esqueleto, eje central del metabolis- 
mo mineral y pieza clave en el crecimiento 
y desarrollo del niño, constituye una uni- 
dad estructural, con funciones de soporte 
y movimiento, y metubóLica como reservo- 
rio de iones, calcio, fósforo y magnesio. 

Minerul: integrado por cristales de hi- 
droxiapatita y fosfato cálcico amorfo. 

Murni: formada por colágeno y una 
sustancia de soporte o cemento constituida 
a su vez por mucopolisacáridos y proteínas 
no colágenas. El colágeno embebido de 
sustancia de soporte y listo pata ser mine- 
ralizado constituye el osteoide. 

Hementos ceLuLarer: osteoblastos, os- 
teocitos y osteoclastos. Los osteoblastos son 
responsables de la síntesis de la matriz. 
Los osteocitos proceden de los osteoblastos 
y conuibuyen a la regulación del flujo mi- 
neral y a la conservación de la matriz. Los 
osteoclastos son responsables de la dessruc- 
ción ósea. 

Formación de hueso: síntesis de nuevo 
osteoide y mineralización adecuada del 
mismo. .tina mineralización normal exige: 
disponibilidad suficiente de calcio y sobre 
todo de fósforo en el fluido intersticial, 
configuración adecuada de la matriz ósea 
formación de ~núcleosn sobre los que van 

Sección de Nefio/ogh PediúmC~. Horpitd Nuertra Señora de Cov~don~a .  Facuitad de Medicina. Ouiedo. 
Conjerencia impartido en e/ Curro de Avancer en Nejb/ogía Pediátncn. Ooiedo 7 ~ 9  junh de 1989. 



3 4 2  F .  SANTOS Y COLS. 

a asentarse los cristales iniciales de hidro- del crecimiento, factor de crecimiento de- 
xiapatita y crecimiento de estos cristales rivado del hueso, somatomedina C, factor 
por depósito continuado de calcio y fósfo- de crecimiento derivado de las plaquetas), 
ro . células adyacentes de cartílago (somatome- 

dina) y médola ósea (monoquinas y linfo- 
Destrucción de hueso: disolución del quinas) o han sido aislados directamente 

mineral y digestión de la mauiz. en la matriz ósea (factor de crecimiento de 
Durante la infancia v adolescencia se los fibroblastos). 

produce el crecimiento y modelación del 
hueso por predominio de la formación so- 
bre la resorción ósea. Una vez alcanzada la 
edad adulta, el hueso no crece ni cambia 
de morfología y persisten ambos procesos 
de formación y resorción en equilibrio ac- 
tivo. Este equilibrio se rompe en ciertas si- 
tuaciones patológicas como la reparación 
de fracturas. 

Control de los procesos metabólicos 
que intervienen en el hueso 

1. Factorer mecánicos 
2 .  Factores humorales: 
2 . 1 .  Hormonas sistémicas no directa- 

mente relacionadas con la homeostasis mi- 
neral. 

2.2 .  Factores locales de crecimiento. 
2.3.  Hormonas reguladoras del meta- 

bolismo calcio-fósforo. 

2 . 1 .  Homonas sistémicas: glucocorti- 
coides, insulina, hormonas tiroideas, hor- 
mona de crecimiento, hormonas sexuales. 
Sus efectos sobre el metabolismo del hue- 
so son clínicamente apreciables en situa- 
ciones patológicas de deficiencia o exceso. 

2 . 2 .  Factores locales de crecimiento: 
polipéptidos que estimulan la replicación 
celular y ejercen importantes efectos sobre 
la función de células diferenciadas. En el 
hueso, se sopecha que juegan un papel 
clave en el acoplamiento de los procesos 
de formación y resorción. Pueden actuar 
como mediadores de las hormonas sistémi- 
cas que a su vez influirían en su síntesis o 
acción. Provienen de células óseas (prosta- 
glandina E,, factor fi de transformación 

2 .3 .  Homonas reguludoras del meta- 
bolismo calcio-fósforo: paratohormona, 
calcitonina, 1 , 2 5  dihidroxi vitamina D ,  
hormonas de las que dependen funda- 
mentalmente los niveles extracelulares de 
calcio y fósforo. 

Secreción: sintetizada por las glándu- 
las paratiroides que la vierten a la circula- 
ción como molécula íntegra de 84 aminoá- 
cidos. 

Control de su producción: la hipocal- 
cemia constituye el principal estímulo para 
su liberación. La hipomagnesemia y la es- 
timulación p adrenérgica son también 

'agentes que favorecen la secrección de 
PTH . 

Metabolismo periférico: la molécula 
entera sufre captación hepática y fragmen- 
tación en fragmentos amino (1-34) y car- 
boxiterminal. Este último es inactivo. El 
hueso capta selectivamente el fragmento 
aminoterminal. Tanto la molécula entera 
de PTH como sus fragmentos son filtrados 
por el glomémlo y reabsorbidos por la cé- 
lula tubular donde se degradan. La frac- 
ción aminoterminal y la molécula entera 
también acceden a la célula tubular direc- 
tamente a través de la sangre, sin embargo 
el fragmento carboxiterminal sólo puede 
ser eliminado vía filtración glomemlar. 

Acción sobre el huero: mediada por el 
AMP cíclico (AMPC). Provoca un aumento 
rápido de la calcemia por transporte de 
calcio fuera del hueso y a m& largo plazo 
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por estímulo de la resorción ósea a través 
de una inducción de la formación de os- 
teoclastos. 

Acción sobre el' nZón: Efecto fosfatúri- 
co por disminución de la reabsorción tu- 
bular de fósforo en diferentes segmentos 
de la nefrona. Mediado por activación de 
la adenil ciclasa y producción de AMPC. Es- 
tímulo de la 1 hidroxilasa renal localizada 
en túbulo contorneado proximal. También 
utilizando al AMPC como mensajerg. Sobre 
el manejo renal del calcio ejerce una doble 
acción ya que disminuye la reabsorción de 
calcio y sodio en túbulo proximal y facilita 
la reabsorción de calcio en los segmentos 
distales de la nefrona. Esta acción distal 
requiere niveles suficientes de proteína 
transportadora de calcio vitamina D de- 
pendiente. Aunque ambas actuaciones so- 
bre el calcio son contrapuestas la PTH se 
comporta en condiciones fisiológicas como 
una hormona anticalciúrica. 

Otros efectos: disminuye coeficiente de 
ultrafiltración, induce aminoaciduria y bi- 
carbonaturia, aumenta el máximo tubular 
para la glucosa, estimula la reabsorción de 
magnesio en nefrona distal, incrementa la 
gluconeogénesis y los niveles de ácido fos- 
fatídico y fosfoinosítidos en la membrana 
luminal. 

Cal'citonina (5, 8 )  

Secreción: Sintetizada por células para- 
foliculares del tiroides. 

Control' de su producción: su síntesis y 
liberación está estimulada ante incremen- 
tos del calcio iónico circulante, aumentos 
del magnesia y secrección de algunos poli- 
péptidos intestinales. 

Metabol'ümo penj%'nGo: no parece pre- 
cisar conversión para ejercer su actividad 
metabólica. 

Acción sobre el huero: se ha demostra- 
do que ejerce una inhibición de la resor- 

ción ósea cuando se administra a dosis far- 
macológicas. En condiciones fisiológicas, 
podría evitar por este mecanismo hipercal- 
cemias agudas y transitorias uas comidas 
ricas en calcio. 

Acción sobre el' nZón: a) Efecto poco 
importante sobre el manejo renal de calcio 
y fósforo. 

b) Estímulo de 1 alfa hidroxilasa re- 
nal localizada en la pars recta de túbula 
proximales. Este sistema 1 hidroxilasa es 
calcitonina - dependiente, PTH - indepen- 
diente y podría jugar un papel relevante 
en la producción de metabolitos activos de 
la vitamina D en algunas situaciones fisio- 
lógicas particulares como la vida fetal, la 
lactancia y el embarazo. 

Producción: se sintetiza a nivel mito- 
condrial en el túbulo proximal renal por 
acción de la enzima 1 alfa hidroxilasa so- 
bre el 25 hidroxiderivado de la vitamina 
D (250H-D). Este metabolito procede a 
su vez de la acción de una 25 hidroxilasa 
hepática sobre la vitamina D procedente 
de la piel o absorbida a través de los linfá- 
ticos intestinales. La producción extrarre- 
nal de 1,25 (OH)2-D se ha demostrado en 
placenta y células deciduales así como en 
tejidos granulomatosos. Existe duda sobre 
su síntesis extrarrenal en pacientes anéfri- 
COS. 

Control de su producción: regulada 
fundamentalmente por la acción estimu- 
lante de la PTH (vía AMPC) y el efecto inhi- 
bitorio que ejercen los propios niveles de 
1,25 (OH)2-D. La deprivación de fósforo 
también origina un estímulo directo de la 
síntesis de 1,25 (OH)2-D. No así la hipo- 
calcemia que actúa a través de la PTH. La 
calcitonina estimula selectivamente la 1 
hidroxilasa localizada en el segmento recto 
del túbulo proximal, lo que puede tener 
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especial relevancia en situaciones fisiológi- 
cas de alta demanda de calcio. Este efecto 
de la calcitonina no es mediado por el 
AMPC y está modulado por la prostaglandi- 
na E,. 

Otros factores de menor importancia 
en condiciones fisiológicas: hormonas ti- 
roideas, insulina, glucocorticoides, hormo- 
na de crecimiento, prolactina, estradiol. 

MetaboLzsmo periférico: la 1,25 
(OH)2-D, así como la 25 (0H)-D y la 
propia vitamina D, circula en la sangre ve- 
hiculada por una proteína transportadora 
accediendo de este modo a las células 
donde ejerce su efecto. Su acción la lleva a 
cabo fundamentalmente, pero no exclusi- 
vamente, por un mecanismo genómico: fi- 
jación de la hormona a un receptor citosó- 
lico, traslocación del complejo hormona- 
receptor al núcleo e inducción de síntesis 
proteica. Receptores para la 1.25 (OH)2-D 
se han encontrado prácticamente en todos 
los tejidos en los que se ha buscado. 

En riñón, intestino y otros tejidos se 
ha demostrado inactivación de la 1,25 
(OH)2-D por hidroxilación y oxidación y 
eliminación de los metabolitos formados a 
través de bilis y orina. 

Acción sobre el hueso: favorece la mi- 
neralización indirectamente suministrando 
minerales para su incorporación a la ma- 
triz ósea a través de un incremento en la 
absorción intestinal de calcio y fósforo. Los 
osteoblastos tienen receptores para la 1,25 
(OH)2-D, sin embargo la relevancia fisio- 
lógica de la acción de la 1,25 (OH)2-D so- 

, bre los osteoblastos es dudosa y controver- 
tida. 

La 1,25 (OH)2-D no ejerce ningún 
efecto directo sobre los osteoclastos ya for- 
mados pero facilita la resorción ósea bien 
por aumento de células hematopoyéticas 
precursoras de los osteoclastos (acción a 

largo plazo) o induciendo la liberación de 
factores derivados de los osteoblastos que 
estimulan la actividad de los osteoclastos 
(efecto a corto plazo). 

Acción sobre paratimides: inhibe libe- 
ración de PTH por un mecanismo doble de 
retroalimentación a través de los propios 
niveles sanguíneos de 1,25 (OH)2-D 
(cfeed hack. corto) y de las concentracio- 
nes séricas de calcio iónico (afeed backn 
largo). 

Acción sobre intestino: aumenta la ab- 
sorción intestinal de calcio por estimula- 
ción genómica de una proteína intracelu- 
lar transportadora de calcio o calbindina-D 
y por estimulación rápida, no genómica, 
del paso de calcio a través de la membra- 
na luminal del enterocito por cambios en 
la composición lipídica de dicha membm- 
na. 

Acción sobre eL n2ón: inhibe la 1 hi- 
droxilasa renal y estimula la 24 hidroxilasa 
con lo que inhibe la formación de nueva 
1,25 (OH)2-D y facilita el paso de 25 
(0H)-D a 24,25 dihidroxi vitamina D. So- 
bre la eliminación de fósforo ejerce efectos 
opuestos según se administre a dosis altas 
y de forma aguda (acción antifosfatúrica) 
o prolongadamente y a dosis más bajas 
(fosfatúrica). Sobre el calcio provoca una 
respuesta hipercalciúrica en gran parte de- 
bida al incremento de la absorción intesti- 
nal de calcio y potencia la reabsorción dis- 
tal de calcio inducida por la PTH mediante 
la síntesis de una proteína transportadora 
de calcio vitamina D dependiente. 

Acción sobre otros tejidos: se han de- 
mostrado efectos debidos a la acción de la 
1,25 (OH)2-D en diferentes células del or- 
ganismo pudiendo tener trascendencia te- 
rapéutica la utilización de sus efectos anti- 
proliferativos y favorecedores de la dife- 
renciación de células hematopoyéticas y 
epidérmicas. 
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Hipercduuria idiopática* 

RESUMEN: Se presentan los hallazgos clínicos. analíticos, terapéuticos y evolutivos de una 
serie de 40 niñas con hipercalciuria idiapática. comparando nuestras resultados con las 
ofrecidos par la bibliografía. Se establece una clasificación en subtipos (renal y absortiva) 
atendiendo a los mecanismos fisiopatológicos y se realiza una valoración de la respuesta 
al tratamiento en cada uno de ellos. PALABRAS CLAVE: HIPERCALCIURIA IDIOPATICA. UTIA- 
S15 RENAL. HEMATUPJA. VITAMINA D. 

IDIOPATHIC HYPERCALCIURIA. (SUMMARY): Clinical. analytical, therapeutical and 
evolutional results of a graup of 40 children with hypercalciuria are shown, comparing 
our data with the findings of other series. According to the pathophysiologic mecha- 
nism, a classification into renal and absorptive subtypes can be established. The eficaccy 
of treatment in the different subtypes is alsa smdied. KEY WORDS: HYPERCALCIUPJA. 
UROLITHIASIS. HEMATURIA. VITAMINA D. 

Se considera hipercalciuria una elimi- 
nación urinaria de calcio superior a 4 
mglkgldía. Esta cifra suele corresponderse 
con un cociente calcio: creatinina (CaICr) 
superior a 0,20 expresando ambas concen- 
traciones urinarias en mg/  dl. 

La mayor parte de las hipercalciurias 
en la infancia son idiopáticas. Una vez ev- 
cluídas las causas conocidas, se exige pata 
establecer u n  diagnóstico de hipercalciuria 
idiopática la demostración de normocalce- 
mia y dos calciurias superiores a 4 
mglkgldía con dieta normal. 

El interés del estudio de la hipercalciu- 
ria idiopática en niños radica en dos he- 
chos fundamentales.  La eliminación 
aumentada de calcio constituye u n  factor 
de riesgo para la producción de litiasis. 
Además, se conoce en la acmdidad que la 
hipercalciuria idiopática, incluso en ausen- 
cia de litiasis, puede ser responsable de di- 
versas manifestaciones clínicas como dolor 
abdominal recurrente o hematuria macros- 
cópica. La clínica de presentación en 40 
niños diagnosticados en nuestra Sección de 
hipercalciuria idiopática se detalla a conti- 
nuación: 

Sección de Nefioiogía Pediátnia. H o r p i d  Nterlro Señora de Covadonga. Faculfad de Medicina. Ovhdo 
Confirenczi zkp~r/lda en e/  Curro de Avoncer en Nefioiogío Pediátnia. Oviedo 7 ~ 9  /unla de 1989. 
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TABLA 1. CLINICA DE LA HIPERCALCIURIA IDIOPATICA 

SÍtomaISigno N.O dc niños 

Dolor abdominal recurrente 
Hematuria macroscópica 
Clínica de vías bajas 
Hematuria microscópica 
Orina turbia 
Litiasis 
Varios 

En sólo 4 de estos pacientes se detectó 
urolitiasis en el momento del diagnóstico. 
Es sin embargo presumible que, sin una 
intervención terapéutica que normalice su 
calciuria, un mayor número de pacientes 
desarrolle urolitiasis en su evolución ya 
que la incidencia de urolitiasis aumenta 
en la segunda y tercera décadas de la vida. 

Se ha notificado una mayor incidencia 
familiar de hipercalciuria. En nuestro me- 
dio, hemos detectado hipercalciuria en al 
menos un padre o hermano del 35 % de 
las familias de niños hipercalciúricos. El 
estudio familiar permitió el hallazgo de 
un cálculo urinario previamente inadverti- 
do en algún caso. Por la anamnesis, se re- 
cogieron antecedentes familiares de litiasis 
en 16 niños (40 % de las familias). 

y absortiva en quince. En 16 casos los re- 
sultados no fueron concluyentes. Estudios 
previos realizados por nosotros y otros 
autores han desmostrado un metabolismo 
diferente de la 1,25 dihidroxivitamina D 
entre las formas renal y absortiva de hiper- 
calciuria idiopática. Recientemente se ha 
notificado un funcionamiento anormal de 
la bomba de calcio en los eriuocitos de 
pacientes con litiasis hipercalciúrica y en 
sus familiares. 

También es preciso señalar la descrip- 
ción de formas de hipercalciuria idiopática 
estrechamente sodio-dependientes. En 
nuestra serie hemos encontrado una pobre 
correlación (r = 0,20) entre las elimina- 
ciones urinarias de sodio y calcio. Las for- 
mas de hipercalciuria derivadas de una fu- 
ga renal primaria de fósforo, descritas en 
adultos, son raras en la infancia. 

En algunos pacientes la hipercalciuria 
se acompaña de elevación de la magnesu- 

Fisiopatológicamente, se distinguen ria. En los niños con hipercalciuria idiopá- 
dos tipos clásicos de hipercalciuria idiopá- tica encontramos una correlación positiva 
rica según el trastorno básico de la fuga de (I = O,6O) entre las eliminaciones urina. 
calcio radique a nivel tubular (hipercalciu- rias de calcio y magnesia, 
ria renal) o intestinal (hipercalciuria absor- 
tiva). Teóricamente, ambas formas pueden La existencia de anomalías asociadas en 
ser claramente diferenciadas mediante una el funcionalismo tubular fue explorada en 
sobrecarga oral de calcio. La validez de es- 16 de nuestros niños con hipercalciuria 
te test ha sido cuestionada por diversos idiopática. La capacidad de concentración 
autores. En nuestros enfermos su realiza- urinaria tras hidropenia no difirió de la 
ción en 37 niños permitió establecer un observada en niños sanos (osmolalidad: 
diagnóstico de hipercalciuria renal en seis 863& 132 vs 920 & 152 mOsm1kg). Asi- 



mismo la capacidad de acidificación urina- 
ria explorada por la elevación de la pCO, 
en orina alcalina con respecta a la pCO, 
sanguínea, tampoco mostró diferencias 
con la población normal (46,l + 15,O vs 
5 0 3  + 1 1 3  mm). 

El tratamiento y seguimiento de los ni- 
ños hipercalciúricos debe ir orientado a 
normalizar la eliminación de calcio, con- 
trolar las manifestaciones clínicas y preve- 
nir la aparición de nefrolitiasis. Para ello, 
es preciso realizar analítica urinaria perió- 
dica y estudios de imagen (radiografía 
simple de abdomen y ecografía de riñón y 
vías urinarias) cada 1 o 2 años. Como me- 
didas terapéuticas debe recomendarse un 
aporte elevado de agua y, como norma ge- 
neral, restricción de los productos lácteos. 

En nuestra serie de niños con bipercal- 
ciuria idiopática la eliminación de calcio 
descendió significativamente (p < 0,0005) 
de 6,72 i 132 a 3,35 + 1.72 mglkgldía 
(X ? DS) tras la supresión de la leche y 
derivados de la dieta. La normalización de 
la calciuria se acompañó en la mayor parte 
de los casos de remisión de los síntomas. 
En ningún niño detectamos aparición de 
nuevos cálculos urinarios. 

Sin embargo, es preciso tener en cuen- 
ta que en los enfermos con hipercalciuria 

idiopática de tipo renal la eliminación de 
calcio no se modificó tras la restricción Iác- 
tea (7,37 i 1,15 vs 5,37 ? 1,93 
mglkgldía, p > 0,05). Diversos autores 
han advertido del peligro de inducir un 
balance negativo de calcio en estos niños 
en los que se mantiene la hipercalciuria a 
pesar de una limitación estricta de la in- 
gesta de calcio. La disminución del aporte 
dietético de sodio se ha mostrado muy 
efectivo para obtener la normalización de 
la eliminación de calcio en aquellos pa- 
cientes con hipercalciuria sodio-depen- 
diente. 

Las tiacidas ejercen un potente efecto 
anticalciúrico y disminuyen la frecuencia de 
aparición de nuevos cálculos en enfermos 
con litiasis recurrente. Nosotros pensamos 
que su utilización está limitada a aquellos 
niños con hipercalciuria rebelde al trata- 
miento dietético que presentan manifesta- 
ciones clínicas importantes o urolitiasis. 

Finalmente, es necesario señalar que 
en el 12,5 % de nuestros niños la reintro- 
ducción de una dieta libre no se siguió de 
reaparición de la hipercalciuria. Esta tran- 
sitoriedad de algunos trastornos hipercal- 
ciúricos obliga a que tras un período de 
tiempo se deba intentar la vuelta a una 
alimentación normal en aquellos niños en 
los que la eliminación de calcio se ha nor- 
malizado con restricción dietética. 
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Hipertensión arterial infantil* 

RESUMEN: El control de la tensión arterial en los niños ha adquirido durante las últimos 
anos un especial protagonismo en la práctica Pediárrica, probablemente como conse- 
cuencia del conocimiento de la elevada morbilidad y mortalidad que la hipertensión at- 

terial representa en la edad adulta. Numerosos estudios han establecido el rango de not- 
malidad de la tensión artetial en los niños de distintas edades, sin embarga. el Pediatra, 
que en la actualidad toma mtinariamente la tensión a los niños, frecuentemente tiene 
dificultades en concretar qué cifra tensional deber ser controlada, qué tipo de evalua- 
ción debe realizarse, o qué medida terapéutica deberá instautarse. En este trabajo abor- 
damos los aspectos anteriores desde una perspectiva práctica. PALABRAS CLAVE: HIPERTEN- 
SION ARIERIAL. TRATAMIENTO. 

HIGH BLOOD PRESSURE IN CHILDHOOD. (SUMMARY): The management of blood 
pressure in children has got a special importance in practica1 Pediatrics, likely due to the 
knowledge of the high morbidity and mortality that arterial hypertension has in adult 
life. Many studies have set up the normal range of blood pressure in children, according 
to age. nevertheless the Pediatrician that now measute the blood pressure has difticul- 
ties to actually express the figure of blood pressure that need to be controlled, the way 
to follow-up this patients and the treatment to be established. In the present article we 
teviewed the afotementioned questions. KEY WORDS: HIGH BLOOD P R E S S U ~ .  ~ A T M E N T  

INTRODUCCION menzando a dar sus fmtos v así por - - ~  

ejemplo en EE.UU., durante los últimos 
La hipertensión arteria1 (HTA), es el .años se ha conseguido una marcada reduc. 

factor de riesgo más importante en el de- ;cien de la mortalidad por enfermedad co- 
sarro110 de la enfermedad cardiovascular ,?, ;tuiraira ( A , .  
de la edad adulta y representa, directa o . - 
indirectamente, una de las causas más fre- El inicio e historia de la HTA del adul- 
cuente de mortalidad en los países desa- to son poco conocidos, aunque cada vez 
rrollados. Ello ha motivado la realización existe mayor evidencia de que en su pato- 
de campañas de diagnóstico y tratamiento genia influyen factores genéticos y am- 
de la HTA en diversos países, que están co- bientales que actúan desde la edad pediá- 

Terna preientado en e! Curro de Avancer en Nefiología Pedzátrica. Oviedo, junio de 1989. 
Deparmento de Cienciar Médzcai y Q*irúrgica~. Facz~Itod de Medicina. Hoipitd V&ci//a. Santondar 
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mica (2 ,  3). En la actualidad está plena- 
mente establecido que el Pediatra y el mé- 
dico de familia debe comprobar periódica- 
mente la presión arterial de los niños y 
adolescentes. A través de estos exámenes 
ambulatorios, se está detectando un im- 
portante número de niños (que puede Ile- 
gar hasta el 3 % de la población infantil), 
con cifras tensionales en límites superiores. 
La estrategia de actuación ante este impor- 
tante número de niños, es uno de los as- 
pectos actuales de mayor interés en rela- 
ción al tratamiento de la HTA en la infan- 
cia. 

En los niños, la tensión arterial (TA) 
aumenta con la edad, siendo dificil es- 
tablecer las cifras tensionales oor encima 

El informe de la «Agrupación para el 
control de la presión arterial en los niños» 
(Task Force), publicado en 1987 (11) apor- 
ta el estudio más amplio realizado hasta la 
fecha, presentando la distribución en per- 
centiles de los valores de tensión arterial de 
más de 70.000 niños. La población infantil 
que reune este trabajo comprende desde el 
nacimiento hasta los 18 años, incluyendo 
niños procedentes de diversas razas, y ha- 
biéndose realizado a partir de la recopila- 
ción de datos de nueve estudios previos rea- 
lizados en Estados Unidos y el Reino Uni- 
do. Es importante resaltar que en este in- 
forme de la Task Force, los~valores de TA en 
todos los gmpos de edades sonsinferiores a 
los publicados en el informe de, 1-50 1977 
(5). siendo también destacable el hccho de 
que no se han encontrado diferencias-s~gni- 
ficativas entre los niveles tensionales de ni- 
ños de diferentes razas. 

de las cuales debe considerarse que existe E, cuanto a la metodología empleada 
hipertensión. Durante los últimos años se p,a 1, toma de la TA en el estudio de la 
han realizado numerosos estudios en dis- ~ , k  F ~ ~ ~ ~ ,  en los niños mayores de dos 
tintos países, con el fin de determinar los años la TA he obtenida con esfigmomanó. 
valores normales de la TA en los niños y metro de H~ encontrándose el niño en 
adolescentes analizándose la distribución posición sentada y en los menores de 
de 10s valores en función de la edad, peso .nos mediante aparatos con sistema D ~ ~ .  
y talla y demosuándose una correlación pler, situándose el niño en decúbito supi. 
positiva entre los valores tensionales y es- no, La tensión diastólica se identificó con 
tos parámetros (4, 5. 6, 7 ,  8, 9, 10). la IV fase de Korotkof en los menores de 

Existen diferencias entre los valores 
tensionales obtenidos en los anteriores es- 
tudios que pueden ser debidos a factores 
raciales, ambientales o metodológicos. Es- 
tas diferencias son más marcadas por lo 
que respecta a las cifras de tensión diastó- 
lica cuyo valor es difícil de obtener en los 
niños pequeños. En algunas encuestas 
dicha tensión diastólica ha sido identifica- 
da con la IV fase de Korotkof (disminu- 
ción de la intensidad de los latidos), y en 
ouas lo ha sido con la V fase de Korotkof 
(desaparición de los latidos), circunstancia 
importante de tener en cuenta al compa- 
rar los resultados de diferentes estudios. 

13 años y en los mayores de esta edad se 
consideró la V fase de Korotkof como in- 
dicación de dicha tensión diastólica. Es 
muy importante tener en cuenta todas es- 
tas circunstancias metodológicas para po- 
der comparar las cifras tensionales en un 
caso concreto con un determinado nomo- 
grama. Por este motivo al realizar una me- 
dición de la TA se recomienda hacer cons- 
tar: valores de la presión observados en la 
1. TV y V fase de Korotkof, brazo en que 
se ha realizado la medición, posición del 
niño y tamaño del manguito. 

Se han realizado diversas definiciones 
de HTA en la infancia lo cual es indicativo 
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de la dificultad que existe y del grado de 
arbitrariedad de tales definiciones. A pesar 
de ello es conveniente definir y clasificar 
los distintos grados de hipertensión para 
poder concretar estrategias de actuación 
que podrán ser revisadas en un futuro en 
función de la experiencia que vaya siendo 
obtenida. 

El Club Francés de Nefrología definió 
como límite por encima del cual un niño 
debía ser considerado como hipertenso el 
P 97.5, refiriéndose a los valores de TA 
normales obtenidos por André y cols. en 
Fran3k (12). Estos autores identificaron la 
presión diastólica con la V f&e de Korot- 
kof. 

El informe de la Task Force de 1987 al 
que antes hemos hecho referencia conside- 
ra el límite de la normalidad en el P 95,  
refiriéndose así mismo a sus nomogramas 
de TA. Así mismo diferencia una hz2erten- 
sión leve, cuando los valores de tensión 
sistólica y10 diastólica se encuentran per- 

sistentemente entre el P 95 y el P 99 para 
la edad y sexo correspondientes. y una hi- 
peeensión severa, cuando los valores se 
encuentran persistentemente en el P 99 o 
por encima para la correspondiente edad y 
sexo (Tabla 1). 

Según el informe de la Task Force, los 
niños cuya TA se encuentra entre el P 90 y 
el P-95 aunque no se diagnostiquen de hi- 
pertensos, tampoco pueden considerarse 
como normales y deben ser vigilados pe- 
riódicamente. 

El uatatiiento de la HTA en la infancia 
se establece dependiendo de diversas cir- 
cunstancias, destacando entre ellas la causa 
productora de dicha HTA. En la tabla 11 y 
111 se presentan las causas transitorias y 
permanentes de hipertensión en los niños. 
Una descripción de las múltiples etiologías 

; de la HTA infantil que aparecen en dicha 
: tabla, sobrepasa los objetivos de esta.Qo 

TABLA 1. CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION POR GRUPOS DE EDADES 

Grupo de Edad 

Recién nacido 
7 d. 
8-30 d. 

< 2 años 

3-5 años 

6-9 años 

10-12 años 

13-15 años 

Hipcrrenrión leve Hipcrrensión rcvcra 

ímm Hg) ímmg Hg) 

Sistólica 3 96 
Sistólica > 104 

S' istolica - .  3 112 
Diastólica > 74 

Sistólica > 116 
Diastólica 3 76 

Sistólica 2 122 
Diastólica 2 78 

Sistólica 3 126 
Diastólica 3 82 

Sistólica 3 136 
Diastólica 3 86 
Sistólica 2 142 
Diastólica 2 92 

Sistólica BP > 106 
Sistólica BP 3 110 
Sistólica BP 3 118 
Diastólica BP 3 82 

Sistólica BP 3 124 
Diastólica BP 3 84 

Sistólica BP 3 130 
Diastólica BP 3 86 

Sistólica BP > 134 
Diastólica BP > 90 

Sistólica BP > 144 
Diastólica BP 2 92 

Sistólica BP 3 150 
Diastólica BP > 98 
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nencia pero sí conviene resaltar que es 
fundamental conocerlas y llevar a cabo 
una valoración de las mismas para realizar 
un tratamiento correcto, ya que muchas 
de ellas tienen un tratamiento específico. 

Hasta hace unos años la mayor parte 
de los casos de HTA en la infancia se diag- 
nosticaban en el curso de una enfermedad 
renal conocida, tratándose comunmente 
de hipertensiones severas. Eran menos fre- 
cuentes los diagnósticos a partir de una 
clínica sugestiva o de una complicación 
grave, siendo una rareza el que la HTA se 
diagnosticara en un examen rutinario de 
un niño sano. Sin embargo, como conse- 
cuencia del control periódico de la TA en 

los exámenes de salud, actualmente es fre- 
cuente la detección por parte de los médi- 
cos de atención primaria de cifras ten- 
sionales límites (entre el P 90 y el P 95) y 
de hipertensiones leves en niños mayorci- 
tos o en adolescentes. En estos casos, para 
decidir si se trata o no de un niño hiper- 
tenso, debemos seguir el algoritmo que se 
muestra en la fig. 1 sacado del informe de 
la Task Force (11). En dicho algoritmo, 
como puede apreciarse, para valorar una 
cifra de TA se tiene en cuenta además de 
la edad, los factores talla y peso, de tal 
forma que si un niño con la TA persisten- 
temente entre el P 90 y el P 95, es alto 
y10 con peso elevado por desarrollo de la 
masa muscular, dicha TA debe ser conside- 
rada normal y el niño debe ser controlado 
exclusivamente en los exámenes de salud 
habituales. En cambio si un niño tiene 

TABLA 11. CAUSAS DE HIPERTENSION TRANSITORIA 

Glomemlonefritis aguda 
Nefropatía de Shanlein-Henoch 
Síndrome Hemolítico-Urémico 
Insuficiencia renal aguda 
Postrasplante renal 

Hipovolemia aguda 

Afecciones del S.N.C. 

Síndrome de Guillain Barré 
Poliomelitis 
Disautonomía familiar 
Hipercalcemia 
Intoxicación par plomo 

Medicamentos 

Recaída nefrótica 
Quemados 
Deplección salina de causa renal, adrenal o 
gastrointestinal 

Tumor, infección. traumatismo 

Esteroides 
Simpaticomiméticos 
Píldoras anficonceptivas 

Excesiva administración de 
Sangre 
Plasma 
Suero salino 
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TABLA 111. CAUSAS DE HTA CRONICA EN LOS NIÑOS 

Coartación de aorta 
Insuficiencia renal crónica 

Estenosis arteria renal 
Aneurisma arteria renal 
Fístula arteriovenosa 
Trombosis arteria renal 
Periarteritis nodosa 
Nefropatía de reflujo 
Neurafibromatosis 
E. de Takavasu 

Hipertensión con renina 
elevada 

Enf del parénquima G.N. crónica (sobre todo sis- 
renal témicas) 

Poliquistosis renal 
Displasia renal 
Sind. Hemolítico-urémico 

Tumores renales 

Hipertensión por exceso 
de catecolaminas • 

Hopotensión por exceso 
de corticaides . . 
Retención salina • 

Hipertensión esencial 

Feocromocitoma 
Neuroblastoma 

Hiperplasia adrenal con- Déficit de 11-hidroxilasa 
génita Déficit de 17-hidroxilasa 
Síndrome de Cushing 
Hipertensión con renina Déficit de la cortisol 
descendida 11-hidrouiesteroide 

dehidrogenasa 
S. de Spitzer 

una cifra de TA entre los percentiles antes 
referidos y es obeso, con aumento del teji- 
do adiposo, dicha TA debe ser considerada 
anormal, y el niño debe ser sometido a 
control de peso como primera medida. 

La cumplimentación adecuada del al- 
goritmo de la fig. 1 requiere un considera- 
ble número de consultas, debiéndose te- 
ner en cuenta las dificultades existentes 
para monitorizar de forma ambulatoria la 
TA en niños y adolescentes (13). Dichas 
consultas deben realizarse en las unidades 

de asistencia primaria, pudiendo protago- 
nizar muchos de estos controles el perso- 
nal de enfermería de estas unidades. En 

,las sucesivas visitas los valores de la TA se 
:recogerán en las tablas de percentiles con 
el fin de observar si la tendencia es ascen- 
dente o descendente, lo que determinará 
la frecuencia de las sucesivas visitas y las 
medidas a tomar. Importa resaltar que tan 
importante es que un niño con riesgo reci- 
ba el tratamiento adecuado, como que 
uno sin riesgo no sea sometido a medidas 
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terapéuticas que pueden tener efectos se- zarse una consulta a u n  servaio especidi- 
cundarios. zado. En dicho servicio se programarán 

< - m 
salud nomalcn 

- NuEvoa mnMlcs TIA PY ~rpllcada por la 

- 
FIG. 1.. Seguimiento de nifios con c i f r s  de tensión Límite (11) 

Los niños con valores rnsiondes entre 'los exámenes complementarios necesarios 
el P 90 y el P 95 y la maynr parte de las en función de la H." Clínira y del examen 
hipertensiones leves que van a ser hiper- :físico con el fin de descartar posibles 
tensiones primarias, pueden ser seguidos .causas de la HTA, debiéndose tener en 
en las unidades de asistencia crirnaria, sin cuenta que en la estrategia diagnóstica 
embargo, en los casos de duda y en todo conviene plantearse en primer lugar las 
caso de hipertensión severa, deberá reali- causas más frecuentes de HTA (tabla N). 

TBLA N. CAUSAS MAS FRECUENTES DE HTA CRONICA EN NETOS Y ADOLESCENTES (11) 

GRUPO DE EDAD CAUSAS 

Recién nacidos Trombosis de la arteria renal, estenosis de la arteria renal, malforma- 
ciones renales. coartación de aorta. displasia broncopulmonar. 

Menores de 6 años Enfermedades renales ' . 
Coartación. de aorta, estenosis arteria renal. 

6-10 años Estenosis arteria renal, enfermedades renales. hipertensión primaria. 
Adolescentes Hipenensión primaria. enfermedades renales. 

Se incluyen lesiones malformativas. inflamatorias y mmores. 
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H. a CL'inica y examen ftsico 

Una anamnesis y examen fisico exhaus- 
tivo son fundamentales con el fin de 
orientar adecuadamente los exámenes 
complementarios. Los antecedentes fami- 
liares son muy importantes si nos encon- 
tramos ante una HTA leve en un niño ma- 
yor o adolescente y sospechamos que se 
trate de una HTA primaria. En este caso 
habrá que investigar presencia de hiper- 
tensión en los padres, enfermedad cardio- 
vascular y enfermedad vascular periféri- 
ca. Si los padres desconocen su TA, debe- 

rán ser examinados así como los hermanos. 
En caso de hipertensión severa, también es 
importante la historia familiar, debiéndose 
investigar si existen antecedentes de poli- 
quistosis renal o feocromocitoma. 

Cuanto más joven es el niño hiperten- 
30, más posibilidades existen de que la hi- 
pertensión sea secundaria, por lo que debe- 
remos investigar los items clínicos que apa- 
recen en la tabla V que en caso de estar pre- 
sentes nos deben hacer sospechar los diag- 
nósticos que también se muestran en dicha 
tabla. 

TABLA V. DATOS DE LA H.* CUNICA Y EXAMEN FISICO QUE DEBEN SER IWESTIGA- 
DOS EN LOS NIROS HIPERTENSOS 

- - - 

H.: CLINICA 
Antecedenter y ríntornar 
- H.* familiar de hipertenrión. toxemia, en- 

fermedad renal. tumores 

- H.' familiar de complicaciones de hipcr- 
rensión yio arrerioerclerosis 

- H.* neonatal: uso de cacéreres umbilicales 
- Cefalea. cpirtaris, problemas visuales 
- Dolor abdominal, disuria, frecuencia nicturia. 

enuresis 
- Dolores arriculares. inflamación articu- 

lar. edemas 
- Pérdida de peso a pesar de buen aperi- 

to, sudoración, fiebre palpitaciones 
- Calambres musculares. debilidad 
-Edad de comienzo de la menarquia. 

desarrollo scxual 
- Ingestión de contraceprivos u otras drogas 

EXAMEN FlSICO 
Signo 

Signos generales 
- Palidez de mucosas y edema 
- Palidez, sudoración excesiva 
- Manchas café can leche y ncurofibromas 
- Hirsutismo. obesidad dc tronco. estrías 
- Ptetigium. separación de los pezones 

Cardiovarcular 
- Disminución pulsos femorales y dismi- 

nución TA en piernas, soplo 
- Cardiomegalia 
- Taquicardia y10 arritmia 

Abdomcn 
- Soplo epigástcico 
- Masar abdominales 

Sistema nervioso 
- Lesiones en fondo de ojo 
- Parálisis de Be11 

Sorpecha diagnórtic~ 
Hipertenaión esencial. enfermedades heredita- 
rias renales. endocrinas (riñón poliquístico. feocro- 
mociroma) 
Riesgo de complicaciones semejantes en el niño 

Se dcbc investigar vascularización renal 
Síntomas i~cspecíficos 
Enfermedad renal 

Enfermedad del tejido conectivo y10 nefroparía 

Hipokaliemia e hiperaldosteronismo 
Deficiencia de la Hidroxilasa 

Hipertensión inducida por drogas 

Enfermedad renal 
Feocramacitoma 
E. Von Recklinghausen 
S. de Cushing 
S. de Turncr 

Coartación de zorra 

Hiperrensión severa o prolongada 
Feocrornocitorna 

Estenosis arteria renal 
Tumor de Wilms, neuroblastoma, fcocromodto- 

ma, riñón poliquísrico 

Hipertcnsión crónica 
Hipertensión crónica 
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Erámenes complemen~urios 

Los exámenes complementarios que 
aparecen en la tabla VI, son exploraciones 
básicas, que deben practicarse en todo ca- 
so de hipertensión con el fin de orientar el 
diagnóstico o aportar más datos de confir- 
mación de la sospecha diagnóstica sugeri- 
da por la clínica. 

En la tabla VI1 se muestran los exáme- 
nes complementarios que pueden realizar- 
se de forma selectiva en pacientes valora- 
dos previamente mediante una cuidadosa 
historia clínica, exploración y exámenes 
complementarios básicos. 

Es de destacar que la nueva tecnología 
del diagnóstico por la imagen, permite 
una gran aproximación en ciertas etiolo- 
gía,  en las que hasta hace poco debíamos 
limitarnos a la práctica de la urografía in- 
travenosa y arteriografía. 

positiva, ademái del análisis de orina (ele- 
mentales y sedimento) que deberá practi- 
carse siempre para descartar enfermedad 
renal, se realizarán otros exámenes com- 
plementarios con el fin de detectar alte- 
raciones de órganos diana y comprobar la 
siniación de otros factores de riesgo de 
enfermedad coronaria. En este sentido, 
debe practicarse una análisis de sangre pa- 
ra determinar: urea, creatinina, ácido úri- 
co, colesterol y sus fracciones, trigliceridos, 
lipoproteinas de alta densidad y lipopro- 
teinas de baja densidad. En estos jóvenes 
no es necesario practicar rutinariamente 
una ecografía ienal o una urografía intra- 
venosa. 

En el caso de un niño adolescente. 
diagnosticado de HTA primaria, tratado 
con fármacos, y en el que la TA no se nor- 
maliza a pesar de recibir una combinación 
de dos fármacos, una vez comprobado que 

TABLA VI. EXAMENES COMPLEMENTARIOS BASICOS A REALIZAR EN LOS CASOS DE 
HIPERTENSION DE CAUSA DESCONOCIDA 

Hemograma 
Orina: elementdes y sedimento 
U~ocultivo 
Urea. creatinina y ácido úrico 
Ecocardiograma ' . 

Si basándonos en el nivel de tensión arteria1 y en la historia clínica, sospechamos: 

- Hipertensión primaria: colesterol, trigliceridos. HDL y LDL 
- Hipertensión secundaria Ionograma y gasometría 

la práctica ~irrcmárira dc la crorardiograiia piicdc ser dircuiiblc ya que representaría una importante iobrccarga para 
las unidades dc cardiología. Sui embargo, su realización ricnc un g n n  valor pucr nos informa acerca de la croniridad de ia hi- 
pcrtcnrión y nos cuantifica la mas2 ventricular izquierda. cuya madüiicación a lo iargo dc la cvolurión puede ser un dato de in- 
rcrés. 

En aquellos niños con hipertensión de el niño toma correctamente la medicación 
grado leve, en los que la historia clínica y prescrita, se deberá replantear el' diagnós- 
examen físico son negativos, a excepción tico causal de la hipertensión. 
de la existencia de una historia familiar 
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TABLA VII. EXAMENES COMPLEMENTARiOS A REALIZAR EN PACIENTES SELECCIONA- 
DOS 

Estudios radiológicos y con radioisótopos 
- Urografla intravenosa 
- Ecografía renal. Eco Doppler. 
- Renograma isotópico 
- Arteriografía renal con medición de renina en ambas venas renales 
- Angiografía digital de la vascularización renal 
- TAC renal, suprarrenales y abdomen 
- Scan con 1-meta- iodobenzilguadinina. 

Estudios hormonales 
- Cuantificación urinaria de catecolaminas y sus metabolitos 
- Catecolaminas del plasma con y sin supresión mediante clonidina. 
- Actividad de la renina plasmática periférica y de la aldosterona sérica. 
- Cuantificación de aldosterona y electrolitos urinarios can y sin sobrecarga salina. 
- Medición de diversas hormonas en orina y plasma (cortisol, 18 hidroxicorticosterona 

y otras). 
- Medición de aldosterona y cortisol en el efluente venoso adrenal. 

El tratamiento óptimo de la HTA del 
niño es aquel menos intervencionista que 
permite reducir la TA a líínites normales 
con una buena aceptación por parte del 
niño. 

El tratamiento farmacológico de la hi- 
pertensión debe reservarse a las formas de 
HTA severa en las que tras un período de 
tiempo de terapéutica no farmacológica, la 
TA permanece elevada de forma significa- 
tiva. En cualquier caso y aunque se inicie 
tratamiento farmacológico hay que insistir 
en las medidas no farmacológicas que 
siempre pueden tener un efecto benefioso 
y permitir una dosificación más baja de 
los fármacos hipotensores. 

Mea'idas no jármacológicas 

Las medidas no farmacológicas para 
combatir la HTA en los niños incluye: re- 
ducción de peso, ejercicio físico y modifi- 
caciones en la dieta. Aunque la respuesta 
a estas tres medidas es variable, ante todo 

caso de HTA dichas medidas deben ser rea- 
lizadas. 

Reducción de peso.-Existe una corre- 
lación entre el peso y los niveles de TA 
(14), que está presente desde los dos años 
de edad (15) y es más marcada durante la 
segunda y tercera década de la vida (16). 
Se ha demostrado que la reducción del 
peso conlleva una reducción de la TA (17). 

*No todo hipertenso normaliza su TA al 
disminuir su peso sin embargo existe un 
consenso general de que un  tratamiento 
hipotensor debe incluir como objetivo el 
mantener al paciente dentro del peso nor- 
mal para su sexo, edad y talla. 

Ejercicio físico.-Durante los últimos 
años, el ejercicio físico ha adquirido una 
gran popularidad como práctica protectora 
frente la enfermedad cardiovascular. Se ha 
demostrado que el ejercicio físico dinámi- 
co realizado de forma regular y programa- 
da reduce la TA en adolescentes hiperten- 
sos (18). Sin embargo existe controversia 
acerca de los ejercicios estáticos que se rea- 
lizan para el desarrollo muscular, ya que 
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las contracciones musculares isométricas 
realizadas en este tipo de ejercicios, pro- 
ducen un marcado aumento de la tensión 
diastólica. Por lo tanto debemos aconsejar 
en los niños hipertensos ejercicios de tipo 
dinámico. Por lo que respecta al deporte 
de competición no parece que conlleve un 
riesgo especial siempre y cuando la TA esté 
controlada. 

Modificaciones de la dieta.-Estudios 
epidemiológicos diversos demuestran que 
en aquellas comunidades en las que la in- 
gesta de sodio es más baja, apenas existe 
hipertensión. Por el contrario en aquellos 
países con alta ingesta de sodio la preva- 
lencia de hipertensión es muy elevada 
(20 % o más). Estos datos, no obstante, 
aunque indicativos, no son concluyentes 
ya que en una sociedad con alta ingesta 
de sodio pueden dirse además otros facto- 
res que favorezcan la hipertensión. 

Aunque no existe consenso general so- 
bre la utilidad de que los individuos hi- 
pertensos tomen una dieta pobre en so- 
dio, el potencial beneficio de una restric- 
ción sódica, hace que se aconseje este tipo 
de intervención. 

No existe un procedimiento práctico y 
fácilmente asequible para identificar los 
individuos sensibles a la restricción de Na, 
ni se conoce tampoco el grado de dicba 
restricción sódica que debe realizase. Pa- 
rece razonable realizar en todo niño hiper- 
tenso, una disminución de la ingesta que 
se puede concretar desde un punto de vis- 
ta práctico en restringir la sal de mesa y 
no ingerir ciertos alimentos preparados, 
como hamburguesa y otros, en cuyo pro- 
ceso se les añade cantidades importantes 
de sal. Un control de la ingesta de sal por 
parte del niño nos lo da la determinación 
del sodio urinario que debe ser inferior a 
100 mEq/1,73 m2/día. 

Se ha investigado el posible papel del 
K en la disminución de la TA (19). Aun- 

que no existe una completa evidencia de 
su papel benéfico, parece oportuno acon- 
sejar la ingesta de alimentos ricos en K ,  
siempre que no exista una insuficiencia re- 
nal. 

En adultos se ha demostrado que la te- 
rapia de relajación y de modificación de 
conducta stresante puede producir una 
cierta disminución de la TA. No existe 
mucha información sobre la efectividad de 
estos procedimientos en niños y adolescen- 
tes hipertensos, sin embargo podría ser ra- 
zonable entrenar a niños hipertensos que 
se muestren interesados en técnicas de 
autorelajación. Así mismo se debe dar un 
soporte psicológico adecuado en aquellas 
situaciones familiares o escolares stresan- 
tes. 

Tratamiento farmacológico 

Se estima que si se sigue correctamente 
el algoritmo que hemos presentado en la 
fig. 1, para identificar los niños con hiper- 
tensión, y se realizan las medidas no far- 
macológicas antes referidas, el número de 
niños que deben ser sometidos a tera- 
péutica con fármacos. es muy reducido 
(11). 

Hipertensión leve.-Suele tratarse de 
hipertensiones primarias. En estos casos, 
antes de iniciar un tratamiento farmacoló- 
gico debemos considerar cuidadosamente 
los riesgos y los beneficios de dicha medi- 
da, ya que no se conoce con exactitud los 
posibles efectos a largo plazo del trata- 
miento con antihipertensivos en niños y 
adolescentes. Es posible que drogas que 
actúan sobre el sistema adrenérgico, reper- 
cutan sobre la actividad del niño y su ren- 
dimiento escolar. Así mismo otros fárma- 
cos pueden influir desfavorablemente so- 
bre el metabolismo de los Iípidos. Por lo 
tanto al iniciar un uatamiento farmacoló- 
gico de la hipertensión debemos estar muy 
convencidos de que es realmente necesa- 
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rio, teniendo en cuenta además que estos bajas, que  se elevar posteriormente 
medicamentos en  muchos casos los va a si no  se obtuviera respuesta. En el  caso d e  
recibir de por vida. que con el diurético' no  fuera suficiente, se 

i iadiría u n  p bloqueante. Si a pesar de  
Las indicaciones de  iniciar tratamiento 

estar're'ihrndo dos drogas, no  se consi- 
farmacológico antihipertensivo en los casos guiera n o r n i d l i z a i ' k . ~ ~ ,  se debería recon- 
de hipertensión primaria son (11): 1) TA siderar el d i~~ , .~s r i co  de  HTA primaria an- 
diastólica superior al P 95;  2) evidencia de  

tes de  aiiadn una tercera droga. En la ta- 
repercusión en órgano diana; 3) presencia bla VI11 se muestran los fármacos antihi- 
de  signos o síntomas relacionados con la pertensivos de  administración oral, con su 
hipertensión. El objetivo será disminuir la d osificación correspondiente. mecanismo 
tensión arteria1 con las mínimas dosis de  de  acción y efectos secundarios. 
medicamentos, pudiéndose iniciar el trata- 
miento con una hidroclorotiacida a dosis 

TABLA VIII. MEDICAMENTOS UTILIZADOS EN EL TRATAMIENTO DE LA HIPERTENSION 
DE GRADO MODERADA-SEVERA 

Fármaco 

Hidralacina 
Prazosin 

Miooxidil 
Propanolol 
Atenolol 

Hidroclorotiacida 

Furosemida 

Nifedipina 

Dosis oral 
lnirial Máxima 
kgldía kgidía 

Mecanismo Comcnrario 
dr 1cri6n 

vasodilatador directo Droga de elección 
alfa bloqueante (vaso- Draga de elección 

dilatador) 
Vasodilatador directo Droga de reserva 
beta bloqueante Droga de elección 
beta bloqueante Usar en caso de asma 

(cardiaselectiva) 
Diurético Droga de elección en hi- 

pertensiones moderadas 
Diurético de asa Droga de elección asocia- 

da a vasodilatadores en 
insuficiencia renal 

Antagonista del calcio Reducida experiencia en 
niños 

Captopril 0 , I m g  5 m g  Inhibidor de la ECA Droga de elección en la 
HTA renin-dependiente 

Fenoxibenzamina 1 mg 4 mg Bloqueante alfa adre- Droga de elección en el 
nérgico feocromocitoma 

 efecto^ recunda~os: 
Vasodilatadores: Retención de sodio, taquicardia e incremento de la secreción de renina. La hi- 

dralacina puede provocar además depresión medular y un cuadro cutáneo nlupus like*. El minoxi- 
di1 provoca hipertricosis. 

B bloqueantes: inhiben los reflejos que aumentan la frecuencia y el gasto cardiaco. No utilizar 
en casos de arritmia e insuficiencia cardiaca. En niños asmáticos usar el aten0101 en vez del propa- 
nolol. 

Tiacidas: Hipokaliemia, alcalosis metabólica, hipemricemia, depresión medular y vasculitis. 
Furosemida: Hipocaliemia, alcalosis metabólica, sordera y nefrocalcinosis. 
Captopril: Leucopenia, proteinuria, hiperpotasemia y G.N. membranosa. En casos de riñón 

único controlar función renal. Recientemente se ha descrito la producción de tos persistente (20). 
Fenoxibenzamina: Hipotensión postural, Miosis y taquicardia. 
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Hipertensión severa. a) Tratamiento 
de urgencia. Deberá realizarse cuando los 
niveles de TA son muy elevados y se ha 
producido o existe el riesgo, de una des- 
compensación de órganos vitales (corazón, 
riñones, cerebro). En estos casos hay que 
utilizar una medicación que actúe rápida- 
mente, debiéndose realizar una vigilancia 
estrecha con el fin de evitar un fallo de los 
mecanismos autorreguladores y descenso 
bmsco de la TA que puede tener muy gra- 
ves consecuencias. En al tabla IX se mues- 
tran los fármacos utilizados en las crisis hi- 
pertensivas. 

- .  
. do que los mecanismos autorreguladores 
aseguren una perfusión adecuada de los 

,órganos vitales. El total de la reducción 
planificada se debe alcanzar en 2-3 días. 

En el tratamiento de las crisis hiper- 
tensivas es importante vigilar la agudeza 
visual y las reacciones pupilares, puesto 
que existe el riesgo de producir un infarto 
del nervio óptico. La pérdida de visión o 
del reflejo pupilar es una situación de 
emergencia que requiere la administración 
de suero salino o plasma con el fin de ele- 
var la TA. 

TABLA 1X. FARMACOS UTILIZADOS EN LAS CRISIS HIPERTENSIVAS 

MEDICAMENTO DOSIS MECANISMO DE ACCION 

Hidralacina 0 , l  - 0.2 mglkg IV o IM Vasodilaradar 
Nitroprusiaro sódico 0,5 - 8.0 pgikgimin. IV Vasodilatador 
Labetalal 1 - 3 mglkglhara IV a y B bloqueante 
Nifedipina 0.25 - 0,50 mgikg vía sublingual Antagonista del calcio 

Antes de iniciar el tratamiento de ur- 
gencia en aquellos casos de HTA por causa 
desconocida, es conveniente realizar una 
extracción de sangre para determinar reni- 
na, angiotensina y catecolaminas. 

Los pacientes que presentan una crisis 
hipertensiva grave deben ser atendidos en 
unidades de vigilancia intensiva pudiéndo- 
se administrar en estos casos drogas muy 
efectivas como el nitropmsiato o el labeta- 
lo1 por vía I.V. Si se utilizan estos fárma- 
cos hay que controlar muy frecuentemente 
los niveles tensionales y modificar el riuno 
de infusión en función de dichos niveles. 
Conviene planificar la velocidad de reduc- 
ción del la TA, de tal forma que durante 
las 6 primeras horas se produzca una dis- 
minución de 113 de la reducción total 
prevista. Lo que se pretende en esta pri- 
mera fase es descender la TA para que no 
se produzcan complicaciones, permitien- 

Recientemente se está utilizando con 
éxito la nifedipina (antagonista del calcio) 
por vía sublingual para el tratamiento de 
crisis hipertensivas agudas (21). 

En las crisis hipertensivas no se deben 
administrar diuréticos a no ser que exista 

1 
una clara sobrecarga hidrosalina con con- 
 gestión cardiopulmonar. 

b) Tratamiento no urgente.-En los 
casos en que los niveles de TA no son tan 
elevados como para requerir el tratamiento 
de emergencia antes descrito, es importan- 
te hacer un diagnóstico etiológico previo, 
puesto que algunas causas tienen un trata- 
miento específico como luego comentare- 
mos. Excepto en estos casos especiales, la 
mayor parte de los pacientes pueden ser 
tratados con un vasodilatador (hidralazina 
o prazosín) y un bloqueante (propano101 o 
atenolol), debiéndose asociar frecuente- 
mente un diurético para contrarestar la re- 
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tención salina que suelen provocar los va- 
sodilatadores. Si con los fármacos anterio- 
res no se obtiene un control de la TA, se 
puede sustituir el vasolitador por el Cap- 
topril, un inhibido1 de la enzima que 
convierte la angiotensina. La utilización de 
este fármaco cada vez es más frecuente, 
siendo en este momento una droga de pri- 
mera elección en los casos que cursan con 
hiperreninemia (22), habiéndose utilizado 
así mismo con éxito en casos de glomeru- 
lonefritis aguda postinfecciosa (23). El mi- 
noxidil actualmente no se .suele dar de 
forma prolongada por los efectos secunda- 
rios que puede producir, utilizándose por 
algunos autores en tratamientos cortos pa- 
ra las crisis hipertensivas (24). 

Ciertos casos de hipertensión secunda- 
ri;h tequieren un tratamiento específico 
que en ocasiones pueden parecer pmdó-  
gicos, y así por ejemplo en las hipertensio- 
nes secundarias a estados de hipovolemia, 
la TA se normaliza administrando suero sa- 
lino o plasma. En los casos de hiperten- 
sión por exceso de catecolaminas, el fár- 
maco hipotensor especifico es la fenoxi- 
benzamina (alfa bloqueante adrenérgico) y 
en la hiperplasia adrenal congénita por 
déficit de la 11 hidroxilasa o de'la 17 hi- 
droxilasa, la hipertensión deberá ser trata- 
da con hidrocortisona con el fin de blo- 
quear la sobreproducción de mineralcorti- 
coides. En el síndrome de Conn por hi- 
perplasia suprarrenal congénita el trata- 

miento médico de elección es la spirono- 
lactona. 

El tratamiento quirúrgico deberá reali- 
zarse en los casos de feocromocitoma, ade- 
noma suprarrenal y coartación de aorta. La 
!hipertensión renovascular puede ser tratada 
mediante nefrectomía, heminefrectomía, 
.autotrasplante o c h g í a  vascular reconstmc- 
tiva, pudiendo así mismo practicarse una 
dilatación intraluminai bajo control radio- 
lógico. 

Las adolescentes hipertensas que toman 
píldoras anticonceptivas, deberán suspen- 
der esta medicación y utilizar otros méto- 
dos anticonceptivos. Es importante avisar a 
los padres del posible efecto sobre la TA de 
ciertos preparados aantigripalesu que con- 
tienen efedrina y que pueden ser adquiri- 
dos sin receta médica. Así mismo medka- 
mentos antiintlamatorios no esteroideos 
pueden tener efectos adversos, debiéndose 
advertir de ello a las adolescentes con nive- 
les de TA elevados, que pueden utilizar di- 
chos fármacos periódicamente. por disme- 
norrea. 

Por último conviene hacer referencia a 
la posibilidad de suspender el tratamiento 
antihipertensivo. Una vez que se ha conse- 
guido una estabilización de la TA, se puede 
realizar una gradual reducción pudiéndose 
llegar a la supresión total. Lógicamente pa- 
ra realizar esta medida habrá que realizar 
una valoración individual de cada caso y 
siempre con una vigilancia muy estrecha. 
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Genética de las displasias Óseas 

Las Displasias Oseas son anomalías del 
crecimiento, desarrollo y modelación del 
cartílago y10 hueso, debidas probable- 
mente a errores bioquímicos innatos e in- 
trínsecos al esqueleto y hasta donde se sa- 
be, todas ellas de base génica monogéni- 
ca: Dominantes y Recesivas, más Autosó- 
micas que Gonosómicas (&) (1-5). 

Su manifestación clínica, en forma de 
enanismo disarmónico, fragilidad ósea, 
bultos y deformidades, hizo de estos seres 
humanos objeto de burlas, miedo ances- 
tral, moda de la corte española de los 
Austria (las sabandijas), reflejados por 
Velázquez: Mari-Bárbola en «Las Meninaso 
y «Don Sebastián de Morra,>, ambos pro- 
bablemente acondroplásicos, don Diego 
de Acedo en «El Filósofou, verosímilmente 
pseudoacondroplásico; y tema literaric 
desde eEl licenciado Vidrierau de Cervan- 
res a los múltiples cuentos infantiles en 
donde el ser minúsculo (Los 7 enanitos, El 
enano saltarín ...) es el protagonista de la 
bondad o la maldad. Todo este mundo de 
admiración y respeto sigue vigente en al- 
guna parte de nuestra sociedad y de ahí la 
importancia de explicar a sus padres, 
cuando accidentalmente nace un niño así, 
las razones cientzcas del ¿por qué? Ver- 
daderamente su estudio es complejo pues 

integran este capítulo múltiples enferme- 
dades, raras en su mayoría, aunque en 
conjunto significan un 3 11.000 de recién 
nacidos vivos y muertos y 5,6 nuevos 
casoslaño en nuestra consulta de Genética 
Pediátric$(Bbla 1) (85 c-os en 15 años), 
complicándose aún más la situación, por 
los cambios evolutivos de la propia enfer- 
medad y la terminología frecuentemente 
no concordante. 

Su conocimiento. diferenciación y pa- 
trón hereditario interesan al genetista cií- 
nico, dado que estas enfermedades y ano- 
malías se pueden prevenir en parte, a tra- 
vés del hecho más práctico que hoy día la 
genética puede ofrecer: el Consejo Genéti- 
co (6). Este, como información de la exis- 
tencia o no de un riesgo de enfermar, de 
lo que puede ocurrir y no de lo que va a 
wceder, es un acto médico científico y hu- 
&no, no limitado a dar una cifra de apa- 
rición o de recurrencia, sino extensivo a 
explicar el alcance evolutivo de la afec- 
ción, las perspectivas vitales, las posibili- 
dades terapéuticas y las preventivas. Por 
ello, es necesario que el médico, dé todo 
el apoyo humano en esos momentos de 
frustración biológica en que unos padres 
descubren que los genes dados al hijo han 
fallado. Se ha de ser claro y objetivo, eli- 

Rerumen de ia Participación en /a Mera Redondo: rDiipiaiai óiearn en el 11 Memona Pmf rGui(iermo 
Arceu. Sontmder 6-20-1989. 

Sección de Genética Pediátnba. Horpifai Oñiveriitan'o nNtra. Sra. de Cou~dongau. Depart~mento de Medi- 
cina de ia Uniuerridsd de Ouiedo. 
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TABLA 1. CASUISTICA PERSONAL (SECCION DE GENETICA PEDIATRICA-HTAL. UNIVER- 
SITARIO ~Nt r a .  Sra. de Covadonga~. OVIEDO) 

OSTEOCONDRODISPLASIAS (Clasifinrión dc Paris. 1983) 

1." Dcfcrros dcl rrcrimicnro dc los hucsos largos yio vérrcbras 

a) Idcntificablcs al natimicnto: 
Parrón Gcnériro 

- Letales: 

Acondrogénerir . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2 (ambos tipo 11) . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Displasia Tanarófora . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD y AR 
Síndromcs Cosrillas Coiras . . .  1 (forma lcral dc la displasia rorácira) . AR 

- Habirualmcnrc no lcralcs (o no can prccozmcnrc): 

Condrodisplasia punrtata . . . . . . . . . .  2 (1 gravc y aria lcvc) . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR y ADIFenocopias 
Displasia cmpomélVa . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Acondioplaria . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  7 (todas erpoiádicas) . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD (Muración por 

anosidad par.) 
Dirplasia Diasrrótica . . . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Displasia Metatrópica . . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  Aü y A8 
D. Condraccradéimica (Ellis V.C.) . .  2 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Displasia Toraco.Arfuiante Ueunc) . 2 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Dirplasia de Knicrr . . . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Displasia mcsomélira de Langcr . 2 (hermanar) (padicr ron Dirrondrosrcosis) AR (Discondrosrroiis 

Homzig) 
Displasia Acromeromélica . . . . . . . . . .  2 (no em~arentadai) . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Displasia Clcidoirancal . . . . . . . . . . . .  4 (2 son hermanos. 2 esporádicos) . . . .  AD y AR ? 
Sindromc dc Larrcn . . . . . . . . . . . . . . .  1 (2 hcmanos. su madrc y 2 rrporádicos) . AD y AR 

b) Idcnrificablci cn cl curso dcl ciccimicnco: 

Hipocondroplasia . . . . . . . . . . . . . . . . .  2 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Dircondrorrcorir de Lcri . . . . . . . . . . . .  2 (padres de 2 Langer) . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Condrodisplasia Mciafisaria . . . . . . . . .  1 (Schmid) . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Displasia EspondilomcnfUaria . . .  3 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Displasia pciférica dc Braislford . 1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD y (AR? 
Seudoacondroplasia . . . . . . . . . . . . . . .  3 (padre y dos hijos) . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD y AR 
Triro Rino Rlangia (Gicdion) . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 

2 . -  Desarrollo Anárquico del Cartílago y Componentes Fibraros del kqucieto 

Exorroris carrilaginosa Múlriplc . . . . . .  12 (8 familias. 4 casos son crporádicos) . . .  Aü 
Eniondromatoris con Hemagiomas . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  ¿NO? ¿AD? 

3." Anomdias de la Densidad dc la Corrical Diafisaria y10 dcl Modclado Mcraiirario 

Osrcogéncris Impcifecra . . . .  18 

CLASIFICACION DE SIILENCE: Tipo IA. . . .  6 ............ AD 
IB. .  . . .  4 ............ AD 
11.. . . .  3 ............ AD y AR 
111. . . . .  4 ............ AD y AR 
IVA. . . .  1 ............ AD 

Pirnodisástosis . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AR 
Osrcopcrrosis . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2 (1 grave prccoz. 1 iardia rbcnigna,) . AR y AD 
Dispiasia Crancomctafiraria . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 
Dirorreorclerorir . . . . . . . . . . . . . . . . . .  1 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  .. ... .  AR y EX 
Hipcrosrorir Corticd Infantil . . .  2 . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  AD 

- 
TOTAL . . . . . . . . . . . . . . . . .  81 raros 

AD: auraiámica dominante. AR: autorómira rcccriva. DJX: dominante ligada a X. RLX: rcccsiva ligada a X 
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cacia si se efectúa cuando el siguiente em- 
barazo está en curso, y de ahí la impor- 
tancia de su realización precoz. 

En la transmisión AD, a partir del sur- 
gimiento del primer caso, por neomuta- 
ción -caso por ejemplo de la Acondro- 
plasia que tiende a aparecer con la edad 
añosa del padre (16, 17) aunque con más 
mortalidad si el progenitor es joven-, el 
50 % de los hijosias de los afectos es de 
esperar lo sean igualmente, mientras que 
los hijos de los sanos así lo serán (a excep- 
ción de alguna familia extraordinaria) 
(18). De la unión de dos personas afectas 
las probabilidades teóricas son las recogi- 
das en la fig. 9, siendo destacable que por 
ejemplo el enfermo de Acondrosplasia 
Homozigota lo es en grado tan severo que 
suele fallecer precozmente. 

FIG. 9. De la unión de dos afectos de enfer- 
medad autosónica dominante, surgen formas 
homoz2gota (AA), graves o nortaLes, como en 

/a Acondroplasla 

En las formas AR (fig. 8), se halla con 
frecuencia, consanguinidad entre los pa- 
dres, sanos por lo demás, pero portadores 

del gen recesivo y por definición heterozigo- 
tos. La probabilidad de hijos enfermos, des- 
conocido en general aa priori», es del 25 % 
en cada embarazo, con la consideración de 
que dependiendo de la entidad, la sobrevi- 
vencia postnatal de los afectos tiende a ser 
menor o incluso nula: Osteogénesis Imper- 
fecta Letal (tipo 11), Acondrogénesis y Dis- 
plasia Tanatófora, Osteopetrosis Precoz. .; 

Queda por último el comentar algunos 
aspectos del Diagnóstico Prenatal de las 
Displasias óseas. Se realiza fundamental- 
mente a través de la ecografía de tiempo 
real y alta resolución a partir de la semana 
16 -un caso de Ellis Van Creveld a las 13 
semanas (19)-, con medición exhaustiva 
de diámetros y longitudes, así como valora- 
ción de ecogenicidad de cuerpos vertebrales 
y osificación craneal, relación per.cef.iper. 
abd., polidactilia, incurvaciones.. . Su reali- 
zación exige alta experiencia y ha de hacerse 
fundamentalmente en casos de hijos previa- 
mente afectados; así se han diagnosticado 
Acondrogénesis, Acondroplasias, Displasia 
Tanatófora, Campomélica, Osteogénesis 
Imperfectas.. . (20-21). Se han ensayado 
otros métodos tales como la medición del 
pirofosfato en líquido amniótico en casos de 
Osteogénesis Imperfecta (22), con resulta- 
dos aleatorios; la radiación X que ha de ser 
tardía y a modo confirmatorio si acaso del 
hallazgo ecográfico; la resonancia magnéti- 
ca (23), que precisa de la inmovilización fe- 

\tal con curare para su realización y que jun- 
to a la inseguridad aún de sus efectos secun- 
darios en el feto, la hacen no práctica; y el 
estudio del DNA en vellosidades coriales pa- 
ra algunas formas dominantes en familias 
informativas de Osteogénesis Imperfecta 
(24-26), única displasia con localización ge- 
nética confirmada en cromosoma 7q (21-22) 
y 17q (21-22) codificando la cadena alfa 2 y 
alfa 1 del cológeno 1, respectivamente que 
abre las puertas a un futuro ilusionante que 
permita descubrir las causas íntimas de estas 
afecciones invalidantes y su curación. 
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Etiología y tratamiento de las infecciones oportunistas en el SIDA 

RESUMEN: La disregulación de la inmunidad en los pacientes con SIDA se traduce en una 
incapacidad para controlar las infecciones. Se indican los principales agentes patógenos 
que producen estas infecciones oportunistas, así como los métodos diagnósticos necesa- 
rios, generalmente inyasivos, y el tratamiento específico tanto profiláctico como curativo. 
La dificultad que presema el diagnóstico diferencial entre los distintos cuadros. debido a 
la similitud clínica. y a la exasperante persistencia de las infecciones por la aparición de 
resistencias al tratamiento, así como la alta incidencia de reinfecciones. justifican esta re- 
visión. PALABRAS CLAVE: SIDA. INFECCION OPORTUNISTA. ~ B I O T I C O S .  ANTIMICOTICOS: 

ETIOLOGY AND TREATMENT OF OPPORTUNIST INFECTIONS IN AIS. (SUM- 
MARY): The abnormal regulauon of immunity in patients with AIS cause incapability to 
control infections. We report the main pathogenic agents that produce these opportu- 
nist infections and the diagnostic methods, that generally are quite invasive. and the 
speciíic treatment, bath prophylactic and therapeutic. The interest of the present review 
is based on the difficulty of the differential diagnosis, due to the clinical similarity and 
on the persistence of infections because of the appearance of resistances to the dmgs 
and also because of the high rate of reinfections. KEY WORDS: AIS. O P P O R ~ I S T  INFEC- 

TIONS. ANTIBIOTICS. ANTIFLINGAL DRUGS. 

El virus de la inmunodeficiencia hu- 
mana, HIV. está constimido por, RNA con 
capacidad para penetrar en el interior del 
linfocito T4 y gracias a la enzima trans- 
criptasa inversa, este RNA vírico se convier- 
te en DNA que queda integrado en el ge- 
noma de la célula, pudiendo ocurrir: 

1. Que no se produzca replicación ví- 
rica, pero el linfocito queda funcional- 
mente afectado, y por tanto inútil desde 
el punto de vista inmunitario. 

2 .  Que se produzca replicación vírica 
dentro del linfocito T4, destmyéndose la 
célula infectada, y liberándose los virus, 

perpetuándose de esta manera la acción 
destructora de los mismos. 

Con la aniquilación física o funcional 
de los linfocitos T4 el número de linfoci- 
tos en sangre periférica y en tejidos linfáti- 
cos disminuye. Al ser los linfocitos T4 los 
reguladores de la respuesta inrnunitaria ce- 
lular, ésta se verá afectada según la cuan- 
tía de la desuucción celular. A este hecho 
se añade la disregulación en la produc- 
ción de inmunoglobulina. Como conse- 
cuencia de esta disfunción general de la 
inmunidad aumenta el riesgo de padecer 
infecciones oportunistas y otras. Las infec- 

Hoipdd Clínico Univeriit~nS. Depa~tamento de PediBrn-o. Vi~LLizdoIid. 
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ciones son similares a las que padecen los histopatológica de invasión en la muestra 
enfermos bajo tratamiento inmunosupre- de biopsia, con una excepción: la mayoría 
sor o con inmunodeficiencias congénitas de los autores aceptan la caractekstica co- 
(1). norretinitis con hemorraaia, exudados y , , 

Característicamente los enfermos con 
SIDA están infectados concomitantemente 
con múltiples patógenos oportunistas, que 
no consiguen erradicarse a pesar de un 
pronto, agresivo. y apropiado tratamiento 
antimicrobiano. El comienzo de la infec- 
ción es generalmente insidioso. A menudo 
no hay respuestas inflamatorias caracterís- 
ticas como por ejemplo la formación de . - 
granuloma. Los patrones radiográficos son 
inespecífkos, y no ayudan a distinguir en- 
tre los diferentes patógenos. Los procedi- 
mientos agresivos de diagnóstico, que in- 
cluyen técnicas endoscópicas y biopsia de 
diversos órganos, generalmente están justi- 
ficados (2). 

Los patógenos más importantes y fre- 
cuentes aislados del paciente con SIDA son 
los siguientes: 

INFECCIONES POR VIRUS 

Es uno de los microorganismos que 
más frecuentemente infecta a los pacientes 
con SIDA, ya sea por primoinfección o por 
reactivación de citomegalovirus (CMV) la- 
tentes ( 3 ,  4). Los típicos hallazgos de in- 
clusiones intranucleares, que indican en- 
fermedad, son encontrados a menudo en 
diversos tejidos necrópsicos. La infección 
puede ser multivisceral (coriorretinitis, 
meningoencefalitis, neumonitis, esofagitis, 
hepatitis y colitis). Sin embargo, el simple 
aislamiento del virus en sangre periférica, 
en ausencia de síntomas o signos, no in- 
duce necesariamente que este virus sea el 
causante del cuadro clínico. Para llegar 
al diagnóstico de enfermedad producida 
por CMV se requiere, además evidencia 

- 
proliferación vascular como enfermedad 
producida por CMV (2). La retinitis por 
CMV puede evolucionar hacia la amaurosis 
y no tiene un tratamiento eficaz; si bien 
en la actualidad se están ensayando agen- 
tes tales como el 9-(1.3 dihidroxil-2 pro- 
poximeti1)guanina (DPHG), con resultados 
esperanzadores ya que parecen actuar inhi- 
biendo la replicación vírica (2 ,  5 ) .  

Otra patología causada por el CMV que 
merece la pena destacar, ya que requiere 
un diagnóstico clínico y una terapéutica 
sustitutiva eficaz, es la adrenaLtis. 

B.  V i m  de Ebsein Ban 

La infección produce síntomas clínicos 
de neumonitis intersticid linfoide y pro- 
bablemente leucoplasia oral (1). También 
se le ha involucrado en la patogenia de 
procesos linfoproliferativos de células B 
(linfoma de Burkitt), de alta incidencia en 
estos pacientes. Si esto fuera exacto, la te- 
rapia antiviral podría convertirse en un 
componente fundamental del tratamiento 
de tales linfomas 

C. Heqes simple y herpes zoster 

El herpes simple produce una infec- 
ción cutánea localizada en región genital o 
perianal, pero a diferencia de los pacientes 
inmunocompetentes es extensa, de 10 o 
más centímetros de diámetro, recurrente y 
severa. El herpes zoster produce infección 
local o diseminada, en ocasiones prece- 
diendo en semanas o meses al síndrome 
(1, 3 ,  5 ) .  Tanto el aciclovir como la vida- 
ravina intravenosos han resultado eficaces 
como tratamiento en la diseminación en 
los pacientes con compromiso inmunológi- 
co, si bien la recurrencia es la norma. Para 
la profiaxzi del herpes mucocutáneo son 
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útiles el aciclovir, oral o intravenoso, por- 
que reduce el índice de  recurrencias, si 
bien la suspensión de  la medicación con- 
lleva a nuevas recidivas (4, 6). 

D. Papovavirus 

Es el agente de  la LeucoencefaLopatía 
mulhfocaL progresiva. Esta enfermedad 
desmielinizante está originada por una in- 
fección oportunista causada por el papova- 
virus humano (virus J5). La sintomatología 
es progresiva, del tipo «virus lento». La 
biopsia cerebral es necesaria para la confir- 
mación del diagnóstico. No hay ningún 
tratamiento especifico (7). 

E.  Adenovims 

Ha sido aislado en  heces y orina de  pa- 
cientes con SIDA, y personas de  alto riesgo 
con linfadenopatía, y más frecuentemente 
en estudios necrópsicos. El diagnóstico de  
enfermedad diseminada requiere aisla- 
miento del virus y evidencia histopatológi- 
ca de  invasión. No exite tratamiento ((5. 

2 .A. Cándida aLbicans 

Al  contrario que en  los individuos in- 
munocompetentes, las infecciones por cán- 

TABLA 1. AGENTES OPORTUNISTAS EN EL SIDA: VIRUS Y BACTERIAS 

AGENTE CUADRO CÜNICO TRATAMLENTO 

Citomegalovims 

V. E. Barr 

H. simple 
H. zoster 

Papovavirus 

Adenovims 

Legionella 

Salmonella 

Nocardia 

M. Avium 

M. Tuberculosis 

Aciclovir o 
Vidaravina 

Diseminación 
Coriorretinitis DPHG 
Adrenalitis Sustitutivo hormonal 

Neumonitis intersticial linfoide 
Leucoplasia oral 
L. Burkitt? 

1. Cutánea extensa 
1. Diseminada 

Leucoencefalopatía 
multifocal progresiva 

E. Diseminada 

Neumonía sinusitis Amoxicilina o eritromicina 

Gastroenteritis Ampicilina 

Diseminación Sulfadiazina 
Neumonía o TSX 
Meningoencefalitis 

Similo-Whipple 5 
Diseminación Tuberculasráticos 

Diseminación 3 
Tuberculostáticos 

TSX: Trimcroprim-sulfamctoxazol 
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dida no son autolimitadas y leves, sino 
que dan lugar a candidasis oral recidivan- 
te, y a candidiasis del aparato digestivo de 
tipo invasivo como esofagitis, caracterizada 
por ser muy persistente, pero al contrario 
que en los pacientes bajo quimioterapia 
citotóxica, no suele diseminarse. Debido a 
que tanto el virus del herpes simple como 
el CMV pueden causar esofagitis, es necesa- 
ria la biopsia para asegurar el diagnóstico 
(2). El tratamiento de la candidiasis esofá- 
gica consiste en dosis altas de nistatina 
oral o ketoconazol, sin embargo la recu- 
rrencia al suspender el tratamiento es tan 
frecuente que obliga, en ocasiones, a 
mantener la medicación antimicótica de 
forma indefinida (2, 5). 

Esta levadura produce en los pacientes 
con SIDA, neumonías, meningitis o infec- 
ción generalizada (1, 3). El tratamiento de 
elección en la infección respiratoria es la 
anfotericina B intravenosa, y en la infec- 
ción del SNC se debe asociar flucitosina, a 
menudo con una limitación en su uso de- 
bido a la leucopenia que presentan estos 
pacientes (4). Los enfermos de SIDA pre- 
sentan niveles séricos y de líquido cefaio- 
rraquídeo astronómicamente altos, 
los cuales pueden ser disminuidos, pero 
no erradicados con la terapia (2, 5). 

enfermedad invasiva (5). El único trata- 
miento es la anfotericina B (4). 

Este agente produce infección disemi- 
nada oportunista en áreas endémicas como 
New York. La sintomatología es inespecí- 
fica, como fiebre y hepatoesplenomegalia 
( 5 ) .  El diagnóstico precisa documentación 
con extensión y cultivo de sangre periféri- 
ca y médula ósea. El tratamiento se realiza 
con anfotericina B, y la profilaxis con la 
administración prolongada de ketoconazol 
(4, 5). 

INFECCION POR PROTOZOOS 

La neumonía por neumocystis carinii 
es la infección más importante, por su fre- 
cuencia y gravedad, en los enfermos afec- 
tos de SIDA. La mitad de los casos de SIDA 

tienen esta forma de presentación. Tiene 
una mortalidad del 30 %. Suele cursar de 
forma insidiosa y subaguda. La ausculta- 
ción cardiopulmonar y la gasometría pue- 
den ser normales, a pesar de tener una 
capacidad de difusión alterada en las 
pmebas de función pulmonar (2). La ra- 
diología muestra un patrón de neumonía 

C A rh#roilh,r intersticid, aunque en el 10 % de los ca- -. 
sos no hay manifestaciones radiológicas, y 

Aunque de forma se han e1 diagnóstico definitivo requerirá observa- 
presentado casos de asperg2llosli pulmonar ción del parásito en secreciones branquia. 
invasiva. Este hongo produce neuosis y les me&ante lavado brocoaiveo. 
hemorragia del ~arénquima ~ulmonar. lar, o en biopsia transbronquial (1, 3). 
Puede por vía hematógena Otra ~ a t o i o ~ í a  frecuente ~roducida Dor el 
pero los hemocultivos son siempre negati- par&o es la co~ovetinit;s, 
vos (8). Sólo el 50 % de los pacientes 
muestran títulos elevados de anticuerpos, El tratamiento de elección es el 
lo que dificulta sobremanera el diagnósti- trimetoprim-sulfametoxazol (TSX), eficaz 
co, que precisará el cultivo del líquido en el 70 % de los pacientes, si bien las re- 
procedente de lavado broncoalveolar; y la cidivas, y la aparición de efectos secunda- 
biopsia debe ser considerada pata descartar rios (trombopenia, leucopenia, exantema y 
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TABLA 11. HONGOS. PROTOZOOS Y HELMINTOS 
AGENTES OPORTUNISTAS EN EL SIDA: HONGOS, PROTOZOOS Y HELMINTOS 

AGENTE 

C. Alhicans 
Cryptococcus 
Aspergillus 
Histoplasma 
P. Carinii 
Toxoplasma 
Cryptosporidium 
Isospora Belli 
Leishmania D. 
Estrongiloides 
Giardia L. 

CUADRO CÚNICO TRATAMIENTO 

Estomatitis, Esofagitis 
Diseminación 
Necrosis pulmonar 
Diseminación 
Neumonía 
Coriorretinis, Meningoet 
Diarrea crónica 
Diarrea recurrente 
Leishrnaniosis 
P. Extraintestinal 
Giardiasis intestinal 

Nistatina o Ketoconazol 
Anfotericina B 
Anfotericina B 
Anfotericina B 
TSX o Pentamidina 

icefalitis Sulfadiazina y Pirimetamina 
Espiramicina 
TSX 
Estiboglucamato 
Tiabendazol 
Metronidazol 

TSX: Trimeroprim-rulfame1111101 

fiebre) que en algunas series alcanza hasta 
el 60 %, obliga a menudo a suprimir el 
fármaco, y cambiarlo por pentamidina a 
una dosis de 4  mglkgldía, que es tam- 
bién tóxico ya que puede producir hipoti- 
roidismo, dolor y abceso locales, daño he- 
pático y renal, e hipoglucemia ( 4 ,  8). La 
duración del tratamiento debe ser al me- 
nos de 3 semanas. El fallo en la terapia 
debe sugerir otra infección pulmonar aso- 
ciada a el P. carinii, habitualmente por 
CMV (5). 

La profilami se realizará en pacientes 
con SIDA o p r e - s ~ ~ ~  con TSX. Se ha usado 
también la pirimetamina-sulfadoxina co- 
mo alternativa, sin embargo se deshechó 
ya que puede producir reacciones cutáneas 
graves e incluso mortales de tipo nSteven- 
Johsonu (2,  4) .  Una novedad, la utiliza- 
ción de la pentamidina por vía inhalato- 
ria, parece prometedora ya que retrasa y 
disminuye el número de recidiva (9). 

Es otro agente oportunista de gran 
trascendencia en el SIDA, ya que es el que 

con mayor frecuencia produce infecciones 
en el SNC. La enfermedad cerebral cursa 
con síntomas de meningoencefalitis. La 
TAC cerebral muestra imágenes sugestivas 
en anillo, pero el diagnóstico definitivo 
viene dado por la biopsia, ya que la 
serología frente a toxoplasma es poco de- 
mostrativa dada la situación de inmuno- 
deficiencia (4 ) .  También puede originar 
otros tipos de patología como coriorretini- 
ti', miocarditis y neumonitis. En los pa- 
cientes con SIDA, además corren el riesgo 
de diseminar la infección, pudiendo 
incluso ser mortal. 

El tratamiento se realiza con sulfa- 
diazina asociada a piritnetamina durante 
cuatro meses. El ácido folínico se añade 
para evitar la toxicidad hematológica. 
Desgraciadamente la tendencia de los en- 
fermos de SIDA a desarrollar reacciones 
alérgicas al TSX, impide el uso subsiguien- 
te de suifonamidas (2). La espiramicina 
ha sido usada en Europa, y constituye el 
tratamiento de elección en las mujeres 
embarazadas por no ser teratógena ( 4 ,  
10). 
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Este protozoo en individuos inmuno- 
competentes, incluidos los niños, provoca 
una enfermedad diarreica que cede espon- 
táneamente unos días. Sin embargo, en 
los pacientes con compromiso inmunológi- 
co, cursa con un cuadro gastroenterítico 
grave y prolongado, coleriforme, con gran- 
des pérdidas hidroelectrolíticas. El diag- 
nóstico se lleva a cabo mediante tinción 
para demostrar la presencia del microorga- 
nismo ácido-alcohol resistente en las he- 
ces. Este protozoo, que hasta entonces ha- 
bía tenido escasa importancia en patología 
humana, ha visto incrementado su interés 
desde que se ha demostrado su frecuente 
actuación como agente oportunista en el 
SIDA, encontrándose habitualmente en las 
biopsias intestinales y en estudios necróp- 
sicos (4, 10). 

Tanto el tratamiento específico, la es- 
piramicina como otros agentes utilizados, 
se han mostrado poco efectivos (4, 5, 11, 
12). En los niños es de vital importancia 
el tratamiento de sostén mediante alimen- 
tación parenteral, que aunque representa 
un riesgo más de infección, consigue me- 
jorar el estado nutricional y la calidad de 
vida del niño (10). 

Se ha visto especialmente involucrada 
como agente oportunista en el grupo de 
riesgo de homosexuales. La infección cursa 
con síndrome j'ébd y m1'absorción (1, 
13). El tratamiento de elección es el TSX 
(4). En los pacientes con hipersensibilidad 
se utilizará la furazolidona o la nitrofuran- 
toína (2). 

E. Leishmania donovani 

La leishmaniosis vircera1' es típica de 
los países mediterráneos. Se ha referido en 
drogadictos por vía parenteral y con infec- 
ción por HIV en todos los estadios (porta- 

dor, CRS y SIDA florido). En todos ellos la 
patasitosis cursó con alto índice de recivi- 
das a pesar de un tratamiento correcto, 
estiboglucamato de sodio (1, 4). 

INFECC~ONES POR MICOBACTERIAS 

La incidencia de infección por M. 
Avium intracelular es mayor en EE.UU. 
que en Europa (1). Suelen cursar de for- 
ma asintomútica o con sintomato1'ogúl di- 
gestiva y fiebre. Los hallazgos clínicos e 
histopatológicos son los característicos de 
la enfermedad de Whipple. La tinción 
ácido-alcohol resistente en las heces revela 

cantidad de bacilos. 

Invariablemente se presentan resisten- 
cias a los agentes quimioterápicos antitu- 
berculostáticos convencionales. Los regí- 
menes de tratamiento incluyen dos agen- 
tes experimentales, ansamicina y la clofa- 
zimina, en combinación con otros dos o 
tres agentes antituberculostáticos (2). 

Este bacilo aunque no es considerado 
habitualmente como germen oportunista, 
se ha relacionado estrechamente con el si- 
DA en nuestro medio, hasta tal punto que 
la presencia de enfermedad tuberculosa 
diseminada en un paciente ~ i v  positivo es 
altamente sospechosa de SIDA. La inciden- 
cia de tuberculosis en España en enfermos 
de SIDA o con CRS es del 50-70 %, en for- 
ma de tuberculosis ganglionar, diseminada 
o meningitis. Radiológicamente se obser- 
van infiltrados pulmonares bilaterales di- 
fusos, sin cavitaciones, siendo frecuentes 
las grandes adenopatías mediastínicas (1). 
En algunos casos la tuberculosis ha sido la 
primera infección oportunista, establecién- 
dose posteriormente el diagnóstico de SI- 
DA al contraer una segunda infección por 
CMV O N. carinii (5). 
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Es dudoso si en nuestro medio, en el 
que la tuberculosis es endémica, se debe 
recomendar la profilaxis con isoniazida en 
estos pacientes. La recomendación es clara 
en aquellos con PPD positiva, en especial si 
su edad es menor de 30 años, o si tienen 
lesiones radiológicas sugerentes de infec- 
ción fímica antigua y nunca recibieron tra- 
tamiento o este fue incompleto (8). Ante 
los casos de tuberculosis activa debe reali- 
zarse la pauta habitual con las tres drogas 
tuberculostática~, generalmente con res- 
puesta favorable. 

En la edad infantil se ha visto, en com- 
paración con los pacientes adultos, un ma- 
yor número de casos complicados con sep- 
sis bacterianas. Merece destacar en primer 
lugar la producida por el género salmo- 
nelh, se han descrito principalmente por 
tipos no-typhi, tales como la S. typhimu- 
rium, que a partir de una infección locali- 
zada en tubo digestivo se disemina sistémi- 
camente, y constituye una importancia 
causa de muerte en los niños con SIDA (10, 
14, 15). La respuesta a la amoxicilina y a la 
ampicilina es positiva, pero las recidivas 
son tan frecuentes que a veces obligan a 
mantener el tratamiento durante meses o 
incluso de forma indefinida (2 ,  3 ) .  

La nocardia y la LegioneLLa son, como 
en :\.,ouos pacientes inmunodeprimidos, 
agentes etiológicos comunes de neumonías 
que cursan de forma tórpida. El trata- 
miento de elección la nocardia es la sulfa- 
diacina o el TSX durante tres meses. La in- 
fección por legionella en los pacientes con 
SIDA produce en ocasiones manifestaciones 
clínicas inusuales tales como sunisitis (5). 
La terapia especrica se hace con eritromi- 
cina (4, 8). 

Es posible que este tipo de cuadros se 
vean facilitados por la aplicación de trata- 
mientos antibióticos de amplio espectro, 
tan profusamente usados en estos pacien- 
tes, por esta razón es recomendable em- 
plear para cada infección oportunista el 
antibiótico más específico posible. 

INEoSTACIÓN POR HELMlNTOS 

Se han descrito las infestaciones por es- 
rrongaLoides con afectación extraintestinal, 
y la giardiasis, Las larvas de estrongiloides 
stercolaris deben buscarse en heces y jugo 
duodenal de todos los pacientes con de- 
presión de la inmunidad celular y que en 
alguna época de su vida hayan viajado a 
un área endémica. El tratamiento de elec- 
ción es el tiabendazol; el de la giardiasis 
el metronidazol (4). 
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HACE 25 ANOS 

Diagnóstico de las enfermedades exantemáticas agudas 

Hay un grupo bastante numeroso de 
infecciones caracterizadas por la presencia 
de empciones cutáneas, generalmente di- 
fusas, a las que denominamos enfermeda- 
des exantemáticas. Habitualmente se re- 
serva el nombre de exuntemas mayores al 
sarampión y escarlatina; y el de exuntemas 
menores a la rubeola (111 enfermedad), la 
enfermedad de Filatow (IV enfermedad), 
megaloeritema infeccioso (V enfermedad) 
y el exantema crítico (VI enfermedad). 
Unicarnente en un sentido más amplio se 
incluyen también entre las enfermedades 
exantemáticas a las vesiculosas, como la 
varicela. 

La clasificación anterior, puramente 
descriptiva, va siendo paulatinamente sus- 
tituida por una clasificación etiológica. se- 
gún que el agente causal sea una bacteria 
o un vims. Sin embargo esta división no 
resulta fácil. 

Crosti aconseja una clasificación de las 
virosis de acuerdo a que: a) La localización 
de las lesiones sea primaria mucosa, con 
difusión secundaria linfática (sarampión, 
rubeola, megaloeritema, varicela, etc.). b) 
Sea primaria cutánea, con generalización 
bematógena (ricketsiosis exantemática). c) 
Lesiones exclusivamente en el punto de 
inoculación (moluscum contagiosum). d) 
Virosis con penetración cutánea o mucosa 
del germen con afectación ganglionar local 

y potencial diseminación a distancia (her- 
pes, monocucleosis, vimela). 

Clínicamente se pueden dividir las en- 
fermedades exantemáticas en dos grandes 
grupos: Las empciones maculo-papulosas 
y las papulo-vesiculosas. Para el diagnósti- 
co de las enfermedades exantemáticas es 
imprescindible una perfecta exploración 
con el niño totalmente desvestido y usan- 
do luz natural. 

Krugman y Ward recomiendan, para 
hacer un correcto diagnóstico diferencial 
que se tengan en cuenta los siguientes 
conceptos: 

1. Anamnesis cuidadosa de infec- 
ciones y vacunas previas. 

2 .  Secuencia del periodo prodrómi- 
co. 

3 .  Características del exantema. 
4. Tests de laboratorio. 

Mediante el desarrollo detallado de es- 
tos apartados pueden obtenerse caracterís- 
ticas que permitan llegar a un alto grado 
de presunción diagnóstica del sarampión, 
rubeola, escarlatina, exantema súbito, 
meningococemia, eritema infeccioso, ric- 
ketsiosis, etc. También pueden ser diag- 
nosticadas con bastante seguridad las en- 
fermedades exantemáticas de tipo papulo- 
vesicular. 

' Bol, Soc. Cart. Art. Leon. PeAatr. 1964, 5: 111~523 
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Comentano 

El Dr. don Faustino Zapatero Ballesteros 
fue una de las personas más activas durante los 
primeros años de vida de la Sociedad Castella- 
no Astur Leonesa de Pediatría, como en 
aquella época se le conocía a nuestra sociedad. 
Formó parte de la primera Junta Directiva en 
calidad de Vicepresidente, junto con el Dr. F. 
Collado Otero. Fue durante muchos años Mé- 
dico Puericultor del Estado y profesor de la Es- 
cuela Departamental de Puericulmra de Valla- 
dolid, cargos que compaginaba con el de Secre- 
tario perpetuo de la Real Academia de Medici- 
na y Cirugía de Valladolid. Entre las personas 
que le conocieron fue proverbial su sentido del 
humor y la gran cantidad de chistes que recor- 
daba. Menos personas sabían su enorme afición 
por el teatro. 

La presente revisión sobre las enfermedades 
exantemáticas fue   re sentada oor el Dr. F. Za- 
patero en la ~eun ión  de la sociedad celebrada 
en Palencia el día 29 de noviembre de 1964. La 
reseña de aquella reunión dice que fue muy 
claro y didáctico, destacando especialmente la 
responsabilidad del enfoque del enfermo exan- 
temático. En la discusión participaron los Dres. 
Aguirre, de Zamora y López Berges, de Sala- 
manca, que puntualizaron aspectos de interés. 

En aquella ocasión los socias aprovecharon 
su presencia en Palencia para rendir un home- 
naje al Dr. S. Pajares, que se trasladaba a 
Madrid como Médico Puericultor, también se 
conocía la noticia del éxito del presidente de la 
Sociedad, Dr. Sánchez Villares, en las oposi- 
ciones a la cátedra de Pediatría de Santiago. 
Exito que según el cronista, todos consideraron 
como propio. 
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CARTAS AI. EDITOR 

Hallazgos «sorprendentes» en el pañal 

Sr. Director: 
En 10s dos últimos meses acudieron al Servi- 

cio de Urgencias Pediátricas de nuestro Hospi- 
tal dos lactantes hembras de veinte y veinticua- 
tro meses de edad respectivamente, por encon- 
trar sus padres, al retirarles el pañal, un mate- 
rial sólido, brillante, formado por pequeñas 
partículas de aspecto perlado, color amarillento 
y consistencia elástica, y que fue interpretado 
por ellos como de procedencia fecal en uno de 
10s casos y urinaria en el otro. 

Se trataba de dos niñas sin antecedentes fa- 
miliares ni personales de interés y con creci- 
miento y desarrollo normales. Su exploración 
física no presentaba alteraciones, pero una de 
ellas mostraba falta de higiene. El estado de 
nutrición era bueno y la talla, el peso y el perí- 
metro cefálico eran apropiados para su edad. 

En uno de los casos se realizó investigación 
de la muestra, cuya composición no pudo ser 
identificada. Su cultivo fue estéril. 

El material parecía de origen nextraña~ al 
organismo. sugiriendo la posibilidad de un sín- 
drome de Munchausen por poderes. Finalmen- 
te, pudo coníiumarse su procedencia al ser re- 
producido después de rasgar la capa superficial 
de un pañal superabsorbente de celulosa y hu- 
medecer su matriz. El mismo efecto puede te- 
ner la orina sobre un pañal roto. 

Revisando posteriormente la literatura en- 
contramos la descripción de un caso similar (l), 
ocurrido recientemente, en el que el material 
perlado se encontró adherido a los labios vulva- 
res y al introito vagina1 de una lactante que 
usaba pañales superabsorbentes de papel simi- 
lares. 

La intención de esta carta es llamar la aten- 
ción sobre este asorprendenter y nuevo motivo 
de consulta pediátrica, cuyo conocimiento pue- 
de evitar estudios complementarios innecesa- 
rios 

l. RIMSZA, M. E.: CHW, J .  J. :  hadado vaginui 
de ~periasr y nuevos poñaier. Pcdiatrics (cd. 
esp.), 1988; 25: 78. 
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NORMAS DE PUBLICACION 

EL BOLET~N ofrece la posibilidad de publicar 
artículos relacionados con la Patología Infantil 
Médica y Quirúrgica y con la Asistencia Pediá- 
trica: también tendrán cabida en él otros aspec- 
tos de marcado interés cientííico, profesional a 
social. Su fin es de carácter primordialmente 
docente e informativo. 

Las colaboraciones pueden consistir en revi- 
siones científicas, estudios originales y multica- 
suísticos, casos clínicos, imágenes radiológicas. 
irtículos sobre sanidad pública y sobre pedia- 
tría extrahospitalaria. protocolos diagnósticos o 
terapéuticos. cartas al editor y editoriales acerca 
de temas de actualidad. Habitualmente estos 
ÚItimas serán solicitadas por la dirección del 
BOLETiN de acuerdo al contenido de cada nú- 
mero, pero también se recibirán aportaciones 
espontáneas. 

Los artículos se presentarán por duplicado. 
mecanografiados en folios escritos a doble espa- 
cio, por una sola cara y numerados correlativa- 
mente. Se dejarán márgenes superiores a 2.5 
cm. 

En la primera página se hará constar, por 
este orden: a) El título del trabajo. que deberá 
ser informativo y relacionado con el texto. b) 
Apellido y abreviatura del nombre de los auto- 
res. c) Institución, Centro Sanitario, Servicio o 
Uhidad donde se realizó el trabajo. Si hubiera 
más de uno se señalarán con asteriscos los auta- 
res pertenecientes a cada uno de ellos. d) 
Nombre completo y dirección del autor al que 
se mandará la solicitud de correcciones y las se- 
pararas. e) Becas o ayudas de las que se quiera 
dejar constancia. 

En el segundo folio se escribirá el resumen. 
Tendrá un máximo de 100 palabras para los ca- 
sos clínicos y 150 para los originales. Deberá es- 
tar redactado en términos concretos. evitando 
vaguedades y tópicos, como ase hacen canside- 
racionesa. «se discuten los resultadosa, nse pre- 
senta la experiencia*. etc. Incluirá las datos 
estadísticos que se hayan conseguido. El resu- 
men deberá ser comprendido sin necesidad de 
leer parcial o totalmente el resto del artículos y 
no incluirá material o datos que no figuren en 
él. Su ordenación seguirá en minianira la del 
artículo completo. 

Se debe cuidar con esmero la redacción de 
este apattado, ya que será el primer foco de 
atención de un lector con interés marginal en 
el tema y de él dependerá que decida la lectura 
íntegra del artículo. 

A continuación se indicarán 2-4 palabras o 
frases muy cortas relacionadas con el contenido 
del artículo. Se escribirán en mayúsculas y es 
aconsejable que coincidan con el encabeza- 
miento de Temas Médicos que incorpora el In- 
dex Medicus. Servirán para hacer los índices 
anuales y codificar el artículo. 

El tínilo. resumen y palabras clave llevarán 
una copia en inglés, aunque la redacción de la 
revista puede hacérselo al autor, si fuera nece- 
sario. 

Podrán consistir en revirtoner de algún te- 
ma de actualidad y que no se le encuentre así 
abordado en libros y monografías de uso habi- 
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tual. Su longitud máxima será de 8-10 folios, 
sin contar la bibliografía. Su construcción será 
libre pero también incluirá resumen y palabras 
clave. Sin embargo, cuando vayan destinados a 
pediatras extrahospitalarias no será precisa el 
resumen. debido al carácter elemental del 
artículo y a la originalidad de esta sección. 

Los artículos onginaler tendrán una exten- 
sión máxima de 10 folios, aparte de la 
bibliografía imprescindible. En la introducción 
se especificarán concisamente los conceptos bá- 
sicos, la situación actual del problema y los fi- 
nes del trabajo, pero no intentará ser una revi- 
sión exaustiva del problema. En el material y 
métodos se describen los criterios para selec- 
cionar y diagnosticar a los enfermos. Se defi- 
nen las características de los diferentes grupos 
de estudio. incluido el control normal. Deben 
detallarse las técnicas utilizadas o citar su pro- 
cedencia bibliográfica, si es fácilmente ase- 
quible. Cuando corresponda, se mencionarán 
las pruebas matemáticas seguidas para calcular 
la significación estadística de los resultados. 
Los resultados se presentarán de forma ordena- 
da y clara. procurando no repetir exaustiva- 
mente en el texto los datos que ya figuren en 
las tablas. En la discusión se resaltarán los as- 
pectos originales y relevantes de las hallazgos 
obtenidos, procurando que exista una correla- 
ción entre los resultados y las conclusiones. Los 
datos se compararán a los publicados par otros 
autores, comentando las diferencias, y si fuera 
posible explicándolas. Se ex ondrán hipótesis 
nuevas cuando estén justifica 2 as y se resaltarán 
las nuevas líneas de investigación que queden 
abiertas. 

Los casos clínicor tendrán una extensión 
máxima de 5-6 folios y la bibliografia no de- 
berá superar las 8-10 citas, salvo artículos espe- 
ciales que se acompañen de revisiones. Consta- 
rá de una breve introducción. presentando el 
artículo y definiendo conceptos: la observa- 
ción clínica con los datos semialógicos, 
analíticos, radiológicos y ,  en su caso. cvaluti- 
vos. Finalmente se discutirá el caso. comparán- 
dolo a otros publicados y resaltando las ense- 
ñanzas que aporta. Si se estima oportuno se 
acompañará de una revisión o resumen de los 
casos publicados en la literatura mundial hasta 
el momento. 

Las citas bibliográficas se numerarán conse- 
cutivamente por el orden en el que aparezcan 
en el texto. Se incluirán todos los autores si son 
6 o menos. Cuando sean 7 o más se citarán só- 
lo los 3 primeros y se añadirá ny col s.^. El 
nombre de la revista se abreviará según el mo- 
delo que aparece en el Index Medicus. A conti- 
nuación, y por este arden riguroso, se hará 
constar el año de publicación, el número del 
volumen, la primera página y la última. Los 
nombres de los autores se escribirán en mayús- 
culas v se deberá ser esoecialmente cuidadoso 
con la puntuación, de acuerdo a los siguientes 
ejemplos: 

a) Artículos de reoirtus: JULIA A, 
SANCHEZ C, TRESANCHEZ JM, SARRET E. 
Leucemia mieloide crónica en el síndrome de ~ ~ 

Turner. Rev. Clin Esp 1979; 153: 399-402. 

b) Autor corporatiuo: ORGANIZACION 
MUNDIAL DE LA SALUD. Recomended 
method for the treatment of tuberculosis. Lan- 
cet 1979; 1: 264-267. 

c) Libro completo: OSLER AE. Comple- 
ment: Mechanisms and functions. Nueva York. 
Appleton 1968. 

d) CapZtuIo de un /%a: WEINSTEIN L, 
SWARTZ MN. Pathogenetic properties of 
microrganisms. En Sodeman WA edit. Pathola- 
gic Physiology. Filadelfia. WB Saunders 1974; 
pp. 457-472. 

Las tablas de mecanografiarán cada una en 
un folio independiente. Se numerarán con ca- 
racteres romanos. En la parte superior llevará 
escrito en mayúsculas un título sucinto y al pie 
las abreviaturas y llamadas que se estimen 
oportunas. Conviene que su número no sea ex- 
cesivo en proporción a la extensión del texto y 
que no se repita su información en las figuras. 

Pueden aceptarse los dibujos originales o 
fotografías de adecuada calidad. Se cuidará que 



NORMAS DE PUBLICACION 389 

10s caracteres sean de tamaño suficiente para Eiwío DE LOS ORIGINALES: 
ser fácilmente identificado una vez que la figu- 
ra se reduzca para su publicación. Pueden se enviará por duplicado todo el texto, sal. 
incluir flechas y asteriscos para resaltar aspectos fotografías, al Director del Boletín; 
importantes. Se ordenarán con números arábi- D ~ ~ ~ ,  de Pediatría; Facultad de Medicina; 
gos según el orden de aparición en el texto. c ,~amón y cajal 7, 47007-Valladolid, 
Los pies de las figuras se escribirán de manera 
correlativa en un folio aparte, procurando que Antes de enviar el artículo se recomienda 
se aparte la suficiente información para que las cuidar los siguientes puntos: 
figuras sean comprendidas sin necesidad de leer 
el texto del artfculo. En el caso de - Releer el texto y corregir los errores me- 

microfotografías se identificará siempre el mé- canográficos. 

todo de tinción y el número de aumentos. - Comprobar que se incluyen todas las ta- 

Las fotografías serán identificadas al dorso, blas Y figuras Y que están ncolgadasa en el [ex- 

can un Iáoiz blando. señalando el nombre del 
primer autor, número correlativo y orientación. - Comprobar que se envían 2 copias y 
Las imágenes, especialmente radiografías, se re- que se guarda copia más, 
cortarán. suorimiendo las zonas neeras o sin in- , . " 
rerés. De esta forma resaltará más la zona co- - Asegurarse que las figuras están bien 
mentada y se reproducirá a mayor tamaño. protegidas. 
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